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Editoriale

Strategie di educazione terapeutica per il paziente pediatrico con malattia respiratoria cro-
nica: siamo veramente pronti ad affrontare la nuova sfida di un approccio personalizzato
multidimensionale?

Quanto ¢ grande la necessita educativa del paziente pediatrico con malattia respiratoria cronica? In questo
fascicolo di Pneumologia Pediatrica ci viene presentato un simposio che esplora le ragioni tecniche ed emo-
tive, nonché i differenti percorsi educazionali di alcune patologie respiratorie del bambino e dell’adolescen-
te. Approfondire gli aspetti educazionali ed esaminare con attenzione lo sviluppo delle differenti strategie di
approccio educativo, adattate ai diversi contesti di socialita, fornisce al lettore un prezioso aggiornamento
finalizzato al miglioramento del rapporto tra il controllo della malattia e la gestione della qualita di vita del
paziente.
I pregevoli contributi del Simposio mirano a: rinforzare il valore delle strategie educative consolidate, ad
esempio nell’asma pediatrico; indicare I'importanza di avviare precocemente percorsi educativi all'interno
del nucleo familiare, per la prevenzione dei disturbi del sonno; proporre metodologie innovative ed in-
tegrate adatte a gestire pazienti complessi, ad esempio i ventilati; prospettare la necessita di nuove e piu
ampie competenze per affrontare il nuovo scenario emotivo e cognitivo dell’adolescente con fibrosi cistica;
suggerire I'avvio di percorsi di prevenzione consapevole per la riduzione del rischio di SIDS; esporre i nuovi
e complessi aspetti organizzativi dei modelli operativi territoriali per 'assistenza integrata, elettivamente
dedicati a quel gruppo di bambini con patologia respiratoria cronica, il cui numero € in progressivo aumen-
to a seguito dell’anticipazione diagnostica e del miglioramento delle cure offerte dai team multidisciplinari;
delineare il punto di vista delle associazioni dei pazienti, in sintonia con le esigenze della vita reale del pa-
ziente e della sua famiglia, impegnate a svolgere il difficile compito di informare, divulgare, promuovere e
difendere i diritti dei malati, per una prospettiva di vita inclusiva.
L’attuale scenario delle strategie di educazione terapeutica per il paziente pediatrico con malattia respirato-
ria cronica € ancora un promemoria inadeguato, rispetto alle pressanti esigenze di raggiungere e mantenere
gli elevati livelli di qualita delle cure dedicate ai pazienti cronici; tutto cid deve indurre la comunita scienti-
fica, che ha a cuore la salute ed il benessere psico-fisico del bambino in eta evolutiva, a riaffermare I'impor-
tanza di avviare nuovi percorsi di formazione interdisciplinare e 'acquisizione di pit avanzate competenze
per una migliore qualita di vita dei nostri pazienti.
La struttura di questo fascicolo ha I'obiettivo di offrire al lettore le analisi dei risultati dell’applicazione
di programmi/protocolli educazionali, fornendo non soltanto una dettagliata descrizione delle modalita
operative ma anche una interessante valutazione dell'impatto economico, derivante dalla realizzazione di
percorsi standardizzati diagnostico terapeutici educazionali. Dopo la lettura di questa sezione del fascicolo
tutti noi saremo consapevoli che possiamo affrontare e risolvere il problema della domanda di presa in ca-
rico globale del paziente pediatrico con malattia respiratoria cronica.
Per rispondere alla sfida di un approccio innovativo e scientificamente provato i contributi della sezione
EBM corner & Review, realizzati dai Junior Members della SIMRI, contribuiscono efficacemente alla co-
struzione del percorso di conoscenza, in quanto ci offrono una lettura critica di alcuni recenti contributi
scientifici inerenti le evidenze ed il parere degli esperti su peculiari ambiti assistenziali, quali la ventilazione
non-invasiva e 'ipertensione polmonare, o sul pitt comune contesto sociale come la scuola, gold-standard
per l'efficacia di modelli di educazione e prevenzione.
In ultimo la sezione FAQ, Frequently Asked Questions consentira al lettore di riportare in un contesto reale
di “vita vissuta” le risposte fornite dagli Esperti; sara facile constatare che a quelle stesse domande molti
di noi hanno gia risposto in passato ed attualmente, fornendo le stesse indicazioni e/o rassicurazioni. In
definitiva, le FAQ ci aiuteranno per gestire al meglio il confronto continuo e costruttivo con i nostri pazienti.
Le malattie respiratorie croniche (CRD) sono globalmente riconosciute come la causa principale di morte
prematura, la loro prevalenza € in aumento in tutto il mondo ed in particolare tra i bambini ed ha importanti
effetti negativi sulla qualita della vita e la disabilita delle persone affette. L'impatto globale delle CRD au-
mentera considerevolmente in futuro, anche se le CRD prevenibili, 'asma e le allergie respiratorie, possono
essere controllate con una gestione adeguata. Tuttavia, le CRD rimangono sotto-diagnosticata e sotto-trat-
tate. Vi € la necessita di sviluppare una nuova conoscenza delle CRD, consapevole non soltanto dei bisogni
di salute dei pazienti, ma anche delle esigenze di integrazione con i differenti contesti di vita e di armonizza-
zione con le pressanti istanze di benessere individuale. I nuovi percorsi di cura globale del paziente con CRD
si sviluppano attraverso la valorizzazione di approcci educativi inclusivi e di piani integrati di formazione
interdisciplinare per tutte le figure professionali coinvolte, con 'obiettivo di aumentare I’attenzione verso le
malattie respiratorie croniche pediatriche.
Buona lettura

Stefania La Grutta
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Strategie di educazione terapeutica del paziente
pediatrico con malattia respiratoria cronica

Prefazione

Lucetta Capra
Pediatra, Ferrara

Corrispondenza: Lucetta Capra email: cpl@unife.it

Sono passati diversi anni da quando, sulle pagine di questa rivista, abbiamo parlato di educazione. Nel settembre
2006 compariva un articolo sulle novita nell’educazione del bambino con asma. In questi anni € stata copiosa la let-
teratura italiana ed internazionale sulla necessita di programmi educativi nelle patologie croniche, tanto piu perché il
numero dei malati cronici, anche in eta pediatrica, € in continua crescita e impone alle istituzioni sanitarie di rivedere
le modalita di assistenza. Il sistema sanitario nazionale (SSN) e, di conseguenza, gli operatori che a vario titolo ne fan-
no parte devono affrontare una crescente richiesta di assistenza, che si caratterizza per la lunga durata, la necessita
di essere erogata anche in ambiti diversi da quelli dell’ospedale e/o dell’ambulatorio e I'inevitabile richiesta di essere
supportata da adeguati servizi sociali. In quest’ambiente 'educazione non puo essere considerata un’opzione, ma una
priorita, e le malattie respiratorie dell’eta pediatrica occupano, nell’ambito della cronicita, un posto di rilievo. Per
questo abbiamo deciso di dedicare la prima parte di questo numero ad un simposio (etimologicamente: “banchetto
che costituisce occasione per discutere argomenti di comune interesse”).

Ci ¢ sembrato importante fare il punto sulle necessita educative anche di patologie diverse dall’asma e dalla fibrosi
cistica, che da piu tempo hanno coinvolto pazienti, personale sanitario e famiglie nell’elaborazione di programmi di
educazione terapeutica. Naturalmente parleremo anche di queste patologie. Gli esperti che ne discutono ci aggior-
neranno sui cambiamenti che hanno portato gli operatori a rivedere e implementare i loro programmi educativi,
tenendo conto da un lato della diffusione delle conoscenze e degli strumenti di condivisione di queste conoscenze e,
dall’altro, delle nuove possibilita terapeutiche.

Abbiamo coinvolto colleghi che da molto tempo studiano i disturbi respiratori del sonno nella disamina sui problemi
educativi dei bambini affetti da tale patologia e dei loro familiari, ma anche sull’educazione di cui ancora necessitano
medici e infermieri. L’OSAS € una condizione comune ma ancora sottodiagnosticata, in cui ’adesione al trattamento
prevede non solo una corretta informazione sulla patologia, ma anche cambiamento di stili di vita, addestramento e
controllo nel tempo.

Ci é sembrato importante inserire la sindrome della morte in culla tra le patologie respiratorie che richiedono un
importante lavoro educativo; non tanto, ovviamente, per motivi legati ad una situazione di cronicita, ma perché un
evento cosi devastante richiede una presa in carico della famiglia per lungo tempo e soprattutto perché i fattori di
rischio di questa importante patologia sono potenzialmente modificabili e devono entrare a far parte dell’offerta edu-
cativa di ciascun pediatra.

Abbiamo ritenuto utile per tutti i colleghi e gli operatori sanitari fare il punto sul paziente pediatrico ventilato che
& dimesso dall’ospedale; il numero dei bambini che sono trattati con ventilazione a lungo termine € in aumento nel
nostro paese, come in tutto il mondo industrializzato, e I'organizzazione dell’assistenza domiciliare respiratoria € una
delle sfide (educativa, organizzativa, collaborativa ed economica) che piti impegneranno il SSN nei prossimi anni.
Poiché siamo ben consci di come nel campo dell’educazione siano necessarie collaborazione ed una comunione d’in-
tenti tra le varie figure che stanno intorno al bambino, abbiamo un grande interesse per i commenti dei pediatri di
famiglia, che piu di ogni altro operatore sanitario conoscono le situazioni mediche e non, che fanno di un program-
ma educativo un intervento determinante nel benessere di un paziente o un fallimento frustrante per il paziente, la
famiglia e per i pediatri medesimi. E abbiamo un grande interesse per le osservazioni che ci sono proposte dai rap-
presentanti delle associazioni delle famiglie, che sono la voce su cui noi tutti dovremmo modulare il nostro approccio
educativo verso i bambini e gli adolescenti affetti da patologia respiratoria cronica.

Nei primi mesi del 2016 il Ministero della Salute ha pubblicato il “Piano Nazionale della Cronicita”, in cui gli aspetti
educativi hanno, com’era lecito aspettarsi, un posto di rilievo. Ancora pit importante per i pediatri e che, nella piana
cronicita, una trattazione a parte merita I’eta evolutiva per le peculiarita che la caratterizzano e che, delle tre malattie
croniche valutate singolarmente in questa eta, ben due riguardano 'apparato respiratorio (asma e insufficienza re-
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spiratoria cronica). Dobbiamo sentirci tutti coinvolti nell'implementazione e diffusione dei programmi educativi per
la patologia respiratoria in eta pediatrica perché solo cosi riusciremo ad attribuire un’effettiva ed efficace centralita al
bambino, alla sua famiglia ed al loro progetto di vita.

Education strategies in children with chronic respiratory
diseases

Preface

Respiratory diseases are the major cause of mortality and morbidity worldwide, with infants and young children
especially susceptible. Chronic respiratory diseases are the most prevalent chronic conditions in the pediatric popu-
lation and have major adverse effects on life and disability of patients and their families. Continuous health education
of children, parents and teachers, and training of health professionals play a key role in the prevention and treatment
of chronic respiratory diseases of infants, children and adolescents. Raising awareness and educating about chronic
respiratory diseases mean minimizing their social implications, improving health-related quality of life of patients
and care-givers, identifying current unmet needs, and pursuing equal health opportunities.

Education programs have been in place for children with asthma and cystic fibrosis for many years, but we still
need to talk about these topics and understand how the active involvement ofchildren, parents and care-givers has
changed in recent years with the growing interest in the use of digital information technologies to promote disease
care and monitoring and improve outcomes.

In this Issue we also want to discuss the importance of educational programs for patients (and their families) suffe-
ring from sleep apnea syndrome. The disease (still underdiagnosed) has a great impact on the quality of life, but can
be easily managed by improving knowledge and adhesion to therapy.

Advances in pediatric intensive care have reduced mortality from respiratory failure, but this has led to an increase
in the number of patients with chronic respiratory insufficiency. It is generally agreed that home care of children
requiring ventilator support improves their outcomes and is cost effective for the National Health Service. Families
of children with chronic respiratory failure are greatly impacted by the complexity of assistance, and their education
is crucial. The challenge is to achieve effective cooperation among families, physicians, nurses, respiratory therapists
and social workers.

We included the sudden infant death syndrome among the respiratory diseases requiring important educational
work, even in the awareness that this is not a chronic condition. However, we believe that educational programs on
infant-care practices, parental behavior, and cultural beliefs would assist in the development of risk-reduction inter-
ventions.

Final comments on education in chronic respiratory diseases are discussed by the most relevant care-takers of the
child at home: the family doctor and the parents. Their voices are crucial for the development of strategies that give
patients the best chance of controlling the disease and for reducing the physical, psychological, social, and economic
consequences of chronic illnesses.
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L’educazione terapeutica del paziente pediatrico con
asma: perché parlarne ancora?

Therapeutic education in pediatric patient with asthma: why we need to talk about it yet?

Luciana Indinnimeo, Valentina De Vittori, Martina Capponi, Vincenza Di Marino, Marzia Duse
Dipartimento di Pediatria, Policlinico Umberto I, Universita di Roma “Sapienza”, Roma

Corrispondenza: Luciana Indinimeo email: luciana.indinimeo@uniromat.it

Riassunto: L’asma costituisce un importante problema sanitario con un elevato impatto socio-economico.

Un problema comune nei pazienti asmatici € la scarsa compliance terapeutica, definita come la misura in cui il
comportamento del paziente coincide con le prescrizioni del medico. La compliance ¢ influenzata da fattori di
varia natura, tra cui il numero di farmaci prescritti, la durata della terapia, I'interferenza con le abitudini di vita,
gli effetti collaterali dei farmaci.

Le evidenze scientifiche dimostrano che 'educazione terapeutica, intesa come un programma di formazione at-
traverso il quale il paziente € capace di attuare le pratiche terapeutiche concordate con il medico, pud aumentare
la compliance.

L’intervento educativo puo utilizzare un ampio spettro di strategie per adattarsi ai bambini e ai loro genitori. L’eta
dei pazienti € fondamentale per la scelta della strategia corretta: i bambini piu piccoli apprendono giocando e i
programmi dovrebbero utilizzare oggetti e giocattoli come strumenti d’insegnamento, mentre con i pit grandi si
puo instaurare un colloquio sulla patologia e la sua gestione.

Come raccomandano le linee guida sulla gestione dell’asma in eta pediatrica, I’educazione terapeutica dovreb-
be essere svolta in tutte le strutture sanitarie che si occupano di asma. L’utilizzo di programmi educativi ha un
impatto significativo sul livello di conoscenza della malattia e puo ridurre il numero di assenze scolastiche e gli
attacchi di asma, aumentando pertanto la qualita di vita dei piccoli pazienti e delle famiglie.

Parole chiave: Compliance, Educazione Terapeutica, asma, bambini.

Summary: Asthma is animportant health problem with a high socio-economic impact. A common problem in
patients with asthma is the poor compliance with therapy; the most commonly used definition of compliance is
patient’s behaviors (in terms of taking medication, following diets or executing lifestyle changes) coinciding with
healthcare providers recommendations for health and medical advice.

Compliance is influenced by many factors: number of drugs, length of the therapy, interference with children
lifestyle, medication side effects.

Scientific evidences show that therapeutic education, as a training program through which the patient is able to
improve the therapeutic practices prescribed by the doctor, may increase therapeutic compliance.

The educational intervention uses a wide range of strategies. The age of the patients is a primary aspect for choo-
sing the correct strategy: the younger children learn by playing and programs should use objects and toys as tea-
ching tools; in the older children the program should use discussion about the problems of asthma management.
As recommended in the guidelines on the management of asthma in children, therapeutic education should be
carried out in all health facilities that deal with asthma. The use of educational programs can have a significant
impact on the knowledge of the disease, on the reduction of acute asthma attacks and on the school absences,
increasing the quality of life of young patients and their families.

Key words: compliance, Therapeutic Education, asthma, children.

LEDUCAZIONE TERAPEUTICA COME STRUMENTO PERAUMENTARE LA COMPLIANCE

L’asma costituisce un importante problema sanitario con un impatto socio-economico elevato
sia per i notevoli costi diretti legati all’'uso delle strutture sanitarie, sia per i costi indiretti do-
vuti all'impiego della famiglia nell’assistenza al bambino (1). Studi epidemiologici riportano
che il 50% dei bambini con sintomi asmatici sfugge a una diagnosi precoce e non € corretta-
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mente trattato (2), circa i 34 circa dei ricoveri di urgenza per asma potrebbero essere evitati.
Un problema comune nei pazienti asmatici € la scarsa compliance terapeutica definita come
la misura in cui il comportamento del paziente coincide con le prescrizioni indicate dal medi-
co. In una revisione della letteratura sull’adesione alla terapia antiasmatica per via inalatoria,
Cochrane (3) ha riportato un’adesione al trattamento che oscilla tra il 24% e il 69%.

Questi dati sono stati confermati dallo studio di Milgrom H, et al., secondo il quale il tasso di
aderenza al trattamento nei bambini con asma € inferiore al 50% (4). La compliance puo esse-
re influenzata da fattori di varia natura: numero di farmaci prescritti e frequenza delle dosi dei
farmaci, in quanto pitt somministrazioni al giorno possono aumentare il rischio di ridotta ade-
renza rispetto ad una sola somministrazione giornaliera. La durata della terapia, I'interferenza
con le abitudini di vita del bambino, gli effetti collaterali dei farmaci, riducono la compliance
(5). Nelle malattie croniche e nell’asma in particolare la compliance puo essere influenzata
significativamente anche dalla scarsa conoscenza che il paziente ha della malattia e del suo
trattamento, dalla mancanza di un piano terapeutico scritto che sia adeguato e condiviso dal
paziente e che lo guidi sulla corretta assunzione dei farmaci, cosi come dalla mancanza di una
corretta supervisione del medico. E stato dimostrato che una scarsa aderenza alla terapia con
corticosteroidi inalatori (CSI) puo essere attribuita alla preoccupazione dei genitori che il CSI
riduca la crescita nei bambini e sia causa di effetti collaterali sistemici (6). Ottenere una com-
pliance terapeutica adeguata € un processo complesso ed ¢ il punto di arrivo e non di partenza
di un percorso educativo (7). A tale proposito, 'OMS (8) definisce “educazione terapeutica”
come un “trasferimento” di competenze terapeutiche pianificato e organizzato in cui le fami-
glie e i pazienti apprendono dal personale sanitario le informazioni, le capacita pratiche e gli
atteggiamenti necessari alla co-gestione della malattia.

Il concetto di educazione terapeutica € un programma di formazione al termine del quale il
paziente acquisisce un ruolo e una responsabilita nel condurre la malattia (9).

ASPETTISALIENTI DELLEDUCAZIONE TERAPEUTICA SULLASMA, ALLA LUCE DELLE ULTIME
ESPERIENZE

Strategie e metodi

Gli interventi educazionali sull’asma limitati a fornire solo informazioni, non riducono la mor-
bilita e non migliorano la gestione della malattia.

I programmi educativi devono utilizzare teorie comportamentali che prendano in esame le co-
noscenze, i bisogni, gli obiettivi del paziente e definiscano i contenuti da sviluppare, le tecniche
e 1 metodi piu idonei per raggiungere tali obiettivi (Tabella 1)

Elementi di un programma di educazione sull’asma.

Informazione: ¢ la fase in cui I'educatore trasmette al soggetto con asma le adeguate informazioni
sulla malattia e sulla sua gestione, dimostra ’esecuzione delle tecniche inalatorie, utilizzando figure
per spiegare i concetti.

Monitoraggio individuale: comprende il follow-up individuale di ciascun soggetto con valutazio-
ne dei sintomi e/o del picco di flusso espiratorio quando € necessario.

Controlli medici regolari: visite mediche periodiche per valutare la gravita dell’asma, controllare
l’aderenza e I'adeguata esecuzione del trattamento, modificare, se necessario, la terapia.

Piano terapeutico scritto: informa il soggetto quando e come deve modificare la terapia e quando
e come deve recarsi dal medico per una visita non programmata di controllo all’esacerbazione dei
sintomi. E individualizzato e scritto in base alla gravita dei sintomi del singolo soggetto.
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La scelta dell'intervento educativo deve utilizzare un ampio spettro di strategie per adattarsi ai
bambini e ai loro genitori. Le teorie educative sostengono che nei bambini 'apprendimento e
il risultato dell'interazione tra il bambino e il suo ambiente.

I bambini in eta prescolare apprendono giocando e i programmi dovrebbero utilizzare oggetti e
giocattoli come strumenti d’'insegnamento. Gli strumenti usati piu di frequente nei bambini sono
le canzoni, le marionette, il gioco dell’oca, i giochi delle carte, la casa degli allergeni, che sottofor-
ma di puzzle serve a riconoscere gli allergeni e insegna a sistemare la casa in modo adatto.

I bambini in eta scolare riescono a focalizzare un concetto esterno al proprio corpo, hanno una
migliore conoscenza del funzionamento degli organi interni e sono interessati alle cause delle
malattie e alla loro prevenzione, quindi con loro € possibile instaurare una discussione sulla
patologia. Il metodo piu usato e piu efficace per eseguire programmi di educazione sanitaria
sull’asma € quello collettivo con corsi organizzati in piti sessioni che coinvolgono piccoli gruppi
di bambini con asma e i loro genitori. E importante formare gruppi di soggetti il pitl possibile
omogeneo, con problemi, interessi e obiettivi simili, per favorire la socializzazione, lo scambio
di esperienze e 'apprendimento insieme.

Anche negli adolescenti I'intervento di gruppo sembra essere piu efficace rispetto a quello in-
dividuale. Uno studio condotto in Giordania dimostra che un gruppo di adolescenti di eta
superiore agli 11 anni opportunamente istruiti a scuola con un programma educativo sull’asma
sono in grado di insegnare efficacemente ai loro compagni piu giovani (8-10 anni) tale piano
educativo, ottenendo significativi miglioramenti sulla conoscenza, sulla gestione terapeutica
della patologia e sulla qualita della vita (10).

L’intervento individuale a differenza dei corsi, puo essere utilizzato vantaggiosamente in si-
tuazioni particolari: quando i pazienti hanno esigenze specifiche o non vogliono affrontare le
sedute di gruppo o per preparare il paziente al successivo incontro collettivo.

Anche i sistemi di autoapprendimento fanno parte dei sistemi educativi: i libri, gli opuscoli, i
video sono strumenti graditi, possono costituire un utile approfondimento per chiarire alcuni
concetti con le immagini, oppure stimolare i pazienti ad esporre i propri dubbi e a discutere con
gli educatori. Una recente meta-analisi ha mostrato che nei giovani pazienti affetti da malattie
croniche, I'uso di video games a contenuto educativo, rappresentati da giochi, quiz e aspetti mo-
tivazionali, determinava una migliorare conoscenza e consapevolezza della malattia e ottimiz-
zava la gestione terapeutica (11). E necessario tuttavia valutare attentamente i contenuti degli
interventi educazionali al computer, essendo i siti internet molto disomogenei in qualita (12).

Dove svolgere gli interventi di educazione terapeutica

Le linee guida raccomandano che I’educazione sanitaria dovrebbe essere svolta in tutte le
strutture sanitarie che si occupano di asma (9,13).

Alla diagnosi I'educazione € necessaria e deve essere orientata a discutere sull’asma e sui far-
maci in grado di controllarla. Successivamente le visite di controllo costituiscono i momenti
piu opportuni per l'intervento educativo, durante i quali € importante che la discussione tenga
in considerazione i bisogni dei bambini/ragazzi e dei loro genitori e gli obiettivi che essi voglio-
no raggiungere con la terapia. Inoltre, quando il piano terapeutico € modificato, i pazienti han-
no bisogno di un nuovo approccio educativo. Come conferma una recente revisione (14)l'inter-
vento educativo risulta molto utile ed importante quando il bambino ha una crisi acuta d’asma
e/o ericoverato in ospedale, in quanto e piu disposto, insieme alla famiglia, a modificare i suoi
comportamenti per migliorare la gestione della malattia nei bambini ricoverati. In particolare,
€ raccomandato prima della dimissione, associato a un piano di trattamento scritto.

I protagonisti degli interventi di educazione terapeutica

Nella maggior parte dei casi le persone che effettuano i programmi sono i medici e gli infermie-
ri esperti di asma. “Educare gli educatori” costituisce un aspetto importante del processo
di educazione sanitaria. Coloro che si apprestano a svolgere programmi educativi sull’asma
dovrebbero avere conoscenze di base e attitudini necessarie per trasmettere i principi della ge-
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stione della malattia, per valutare i bisogni dei pazienti e l‘efficacia dell'insegnamento. Sarebbe
auspicabile sviluppare programmi per gli educatori sull’asma ed istituire una certificazione
nazionale. Cio porterebbe a standardizzare le informazioni e a migliorare la qualita dell’inter-
vento educazionale.

Asma ed educazione terapeutica: quale ruolo perla scuola?

Molti autori hanno individuato nella scuola la sede elettiva degli interventi di educazione sa-
nitaria e terapeutica dell’asma per I’elevata prevalenza della patologia asmatica in eta scolare
tale per cui ogni insegnante avra nella sua carriera in classe un alunno asmatico ed ogni ragaz-
zo avra un compagno affetto da asma (15) (Tabella 2).

In una revisione del 2009 (15), € stato dimostrato come I'ambiente scolastico puo giocare un
ruolo decisivo:

Nell'identificazione degli studenti affetti da asma, attraverso programmi di screening mirati,
in cui la presenza di personale infermieristico dedicato, potrebbe intervenire anche nella ge-
stione dei casi pit complessi;

Nel facilitare 'accesso alle cure attraverso la collaborazione tra studenti, genitori e personale
scolastico adeguatamente addestrato a somministrare farmaci in presenza di sintomi di asma
acuto, in base ad un piano terapeutico scritto ed inviato alla scuola dai genitori o dai medici
curanti.

Il trattamento tempestivo della sintomatologia acuta consentirebbe, infatti, di evitare la perdi-
ta di giorni di scuola, le visite specialistiche e gli accessi in pronto soccorso (Figura 1).

Fig. 1. I programmi di educazione terapeutica a scuola si basano sulla collaborazione tra le famiglie e il sistema sanitario.
1l contributo di ognuna di queste componenti e determinante per ottenere il controllo della malattia nei bambini con asma.
(Modificata da Bruzzese JM, 2009).

Famiglia

Sistema delle
cure sanitarie

Scuola

Il progetto di collaborazione con la scuola per la somministrazione dei farmaci in classe, deve
essere adattato agli alunni. Per i piu piccoli la gestione dei farmaci dovra essere in gran parte
affidata al personale della scuola, nei ragazzi e nei bambini piu grandi va valorizzata ed inco-
raggiata 'autonomia e va rispettato il loro desiderio di privacy.

Tuttavia resta aperto il dibattito sulla custodia dei farmaci a scuola e sulla loro somministra-
zione da parte del personale. Nel Novembre 2005 (16) € stata emanata congiuntamente dal
MIUR e dal Ministero della Salute una normativa che, pur non imponendo comportamenti per
legge, suggerisce le modalita con cui, attraverso il personale della scuola, con la collaborazione
delle famiglie e del volontariato, lo scolaro con patologia cronica puo ricevere il trattamento
farmacologico necessario durante l'orario scolastico. Del resto, gran parte degli insegnanti ri-
tiene la patologia asmatica meno impegnativa da gestire rispetto ad altre patologie croniche
come epilessia e diabete.

Ad Aprile 2011 sono state pubblicate le “Raccomandazioni sulla gestione del bambino
allergico a scuola” frutto della stretta collaborazione tra la Societa di Allergologia ed Immu-

12 Pneumologia Pediatrica n. 17



nologia Pediatrica e FEDERASMA, che, oltre ad essere una linea guida per dirigenti scolastici,
insegnanti e aziende sanitarie locali su come intervenire tempestivamente e in modo efficace
nelle emergenze allergiche e nell’asma in particolare, € anche un primo approccio per il bam-
bino affinché acquisisca comportamenti adatti a gestire i disturbi respiratori a scuola con I'in-
segnante e i compagni di classe.

I bambini con asma parzialmente controllato possono avere difficolta di interazione a scuola
con i coetanei e non ottenere adeguate performance sportive (17). Questo puo determinare
frustrazione e malcontento (18). Una recente revisione sistematica (19), evidenzia ancora una
volta come i programmi d’intervento sulla gestione dell’asma a scuola, abbiano un impatto
favorevole sulla qualita di vita dell’alunno in termini di diminuzione delle assenze e aumento
della partecipazione alle attivita sportive ed eventi extrascolastici, e si accompagnino ad una
migliore tolleranza all’esercizio fisico e ad una riduzione degli accessi in PS per riacutizzazioni
della sintomatologia.

Perché la scuola deve interessarsi di asma.

e L’asma e riconosciuta dal 1999 come malattia sociale

e E una delle cause piti frequenti di assenza scolastica

¢ Se mal controllato puo causare scarso rendimento scolastico
e Puo essere correlato ad alcune attivita svolte a scuola

e Puo richiedere I'uso dei farmaci durante I'orario scolastico

I programmi educazionali sull'asma: quale impatto sul controllo dell'asma

C’é consenso sul fatto che gli interventi educazionali per i bambini con asma, migliorino la
conoscenza della malattia. Anche se alcune osservazioni non concordano sull’efficacia dei pro-
grammi educazionali (20), studi recenti controllati e randomizzati, dimostrano che i program-
mi di educazione terapeutica sull’asma possono migliorare la funzionalita polmonare, la fiducia
in se stessi, ridurre le assenze da scuola per asma, i giorni di limitazione delle proprie attivita
e 'utilizzazione delle risorse sanitarie (21). In uno studio italiano multicentrico, randomizzato
e controllato, bambini di eta compresa tra i 4 e i 14 anni con asma intermittente e moderato
persistente, sono stati sottoposti ad un programma di educazione sanitaria chiamato Aironet.
In questo programma il personale sanitario opportunamente addestrato forniva informazioni
sulla patologia asmatica, sulle misure preventive e sull’identificazione dei fattori scatenanti,
oltre che sulle strategie per migliorare la compliance alla terapia, condurre una vita attiva,
proseguendo le normali attivita quotidiane e sportive. Il programma prevedeva anche l'utiliz-
zo di giochi come puzzle, carte e libri da colorare. I risultati hanno mostrato al follow-up a 12
mesi che il gruppo di bambini sottoposti ad Aironet avevano un numero significativamente
inferiore di attacchi di asma acuto, da riferire probabilmente ad un aumento della compliance
dei genitori con la terapia preventiva (22).

In una revisione sistematica (23) Ahmad E, et al., ha dimostrato che i programmi di educazione
sanitaria nelle scuole, erano efficaci nel ridurre i giorni di assenza scolastica in una popolazione
di pazienti con asma tra i 5 e i 18 anni, mentre 'efficacia di tali provvedimenti sulla frequenza
degli accessi in pronto soccorso e sul tasso di ospedalizzazione risultava ancora da definire.

Non abbiamo a disposizione un programma di educazione terapeutica ideale e valido per tutti
i bambini, vista I’eterogeneita dell’eta, delle caratteristiche cliniche e familiari e dei livelli di
gravita nei singoli pazienti. Tuttavia considerate le evidenze scientifiche i programmi di edu-
cazione in eta pediatrica dovrebbero essere parte integrante della gestione del bambino con
asma, consentendo al bambino, alla sua famiglia e alla scuola di ampliare le conoscenze, di
migliorare la compliance terapeutica e di attuare i giusti comportamenti, al fine di ridurre la
morbilita, i costi sanitari dell’asma e aumentare la qualita della vita (13).
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OSAS: conoscere-educare-prevenire

OSAS: knowledge - education — prevention
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Riassunto: I Disturbi Respiratori nel Sonno (DRS) sono costituiti da uno spettro di alterazioni del pattern re-
spiratorio che vanno dal russamento alla Sleep Apnea Ostruttiva nel Sonno (OSAS). L’OSAS ¢ definita come un
disturbo respiratorio nel sonno caratterizzato da un’ostruzione prolungata parziale/completa delle alte vie respi-
ratorie che interrompe i pattern della normale respirazione. E una patologia multifattoriale al cui determinismo
contribuiscono fattori anatomici che riducono il calibro delle vie aeree e fattori che ne promuovono un aumento
della collassabilita.

I fattori di rischio sono rappresentati da ipertrofia adeno-tonsillare, mal occlusione e obesita. I DRS non diagno-
sticati in tempo e soprattutto non trattati precocemente possono portare a serie complicanze quali disfunzioni
cardiache, ipertensione polmonare, ritardo di crescita, danni neuro-cognitivi, renali ed epatici. La diagnosi puo
essere suggerita dalla storia clinica e da un attento esame obiettivo, ma va confermata dalla poli-sonnografia
(gold standard).

La terapia deve essere frutto di un processo diagnostico e terapeutico inter-disciplinare. L’adeno-tonsillectomia
é raccomandata come trattamento di prima scelta nei bambini con ipertrofia adeno-tonsillare; 'impiego della
terapia medica, rappresentata prevalentemente da steroidi inalatori e antileucotrieni (montelukast), puo essere
presa in considerazione nel’OSAS moderata. Va rilevata I'importanza di una migliore educazione e una crescente
consapevolezza dei medici e della popolazione generale riguardo la precoce identificazione dei bambini ad alto
rischio di OSAS.

ad alto rischio di OSAS.

Parole chiave: sindrome delle apnee ostruttive nel sonno, disturbi respiratori nel sonno, obesita, educazione.

Summary: Sleep disordered breathing (SDB) represents a spectrum of airflow disruption during sleep that var-
ies from primary snoring to obstructive sleep apnea syndrome (OSAS). OSAS has been defined as a disorder of
breathing during sleep characterized by prolonged partial/complete upper airway obstruction that disrupts normal
ventilation and normal sleep pattern. The pathophysiological factors involved in OSAS can be divided into anatom-
ical factors that effectively reduce airway caliber and those that promote increased upper airway collapsibility. Ad-
enotonsillar hypertrophy, odontostomatological disorders, and obesity are risk factors for OSAS in children. OSAS
has many associated complications involving the cardiovascular system, the neurocognitive performance, growth,
the metabolic homeostasis, and kidney and liver function. The diagnosis may be suggested by personal history and
by facial appearance but it must be confirmed by a polysomnography recording (gold standard).
Adenotonsillectomy is the primary treatment for pediatric OSAS in children with adenotonsillar hypertrophy,
although medical therapy, based on intranasal steroids or montelukast, may be considered in mild OSAS. Better
education of both physicians and the general population is recommended for early identification of high-risk
OSAS groups.

Key words: obstructive sleep apnea syndrome, sleep disordered breathing, obesity, education.

Pneumologia Pediatrica n. 17 15



INTRODUZIONE

Il bambino con respirazione orale non va mai sottovalutato. La presenza di respirazione orale
non e fisiologica, ma € un’alterazione patologica dello schema respiratorio abituale e s’inne-
sca quando aumentano le resistenze a livello di vie aeree superiori. Questo determina un’in-
fiammazione dei tessuti, facilitando infezioni ed ipertrofia del tessuto linfatico peri-faringeo,
e produce inoltre modificazioni posturali e muscolari tali da causare anomalie della morfolo-
gia, posizione e direzione di crescita delle ossa mascellari. Tali alterazioni predispongono ai
disturbi respiratori del sonno (DRS) e all’lOSAS (Obstrucive Sleep Apnea Syndrome) (1). La
conoscenza, la diagnosi ed il trattamento precoce delOSAS evitano gravi complicanze.

FUNZIONIDELSONNO

Il sonno occupa circa un terzo dell’intera vita dell'uomo; nel lattante occupa circa i due terzi
dell’intera giornata e quindi va ancora piu considerato e tutelato. Il bambino in eta pre-scolare
e scolare necessita di almeno 9-10 ore di sonno notturno ristoratore. Purtroppo questo spesso
non accade per vari motivi: risveglio precoce per potersi recare a scuola, addormentamento
tardivoper uso di dispositivi elettronici (computer, cellulari) o visione fino a tardi della TV,
che e tenuta erroneamente in camera da letto, e soprattutto a causa di russamento ed apnee
(2). Il sonno € una funzione complessa del sistema nervoso e non € piu considerato come sola
funzione di recupero energetico, e quindi come fase di inattivita fisica e mentale, ma piutto-
sto atualmente vi € un’idea di sonno attivo,
Fig. 1. Rappresentazione del sonno REM. caratterizzato da sottoprocessi indispensabili
per la vita dell’essere umano; il sonno, infatti,
€ una necessita biologica. Esso € costituito di
s sonno REM (Rapid Eye Movement- associa-
a e to a rapidi movimenti oculari) e sonno non
g REM (non associato a rapidi movimenti ocu-
lari), a sua volta suddiviso in 3 fasi: fase 1e 2
di sonno leggero e fase 3 di sonno profondo.
Tra le diverse teorie sulla funzione del sonno
L ; w S B la piu verosimile e quella che riconosce al son-
(\/ e % A no, in particolare a quello REM, una funzione
' ‘ importantissima nell’apprendimento, nella
maturazione del sistema nervoso e nella for-
mazione della memoria, mentre il sonno non
REM (teoria del recupero) avrebbe la funzio-
ne di ristorare 'organismo (figura 1) (3).

DISTURBIRESPIRATORINEL SONNO

I DRS sono relativamente frequenti nel bambino e sono al terzo posto tra le minacce della
salute dopo il fumo e I'eccesso di peso. I DRS rappresentano uno spettro di alterazioni del pat-
tern respiratorio che vanno dal russamento all’OSAS. Il russamento € il rumore prodotto dalla
vibrazione del palato molle al passaggio dell’aria attraverso uno spazio ristretto; viene definito
primitivo quando non si associa ad apnee, de-saturazioni, ipercapnia o frammentazione del
sonno. L’OSAS, in accordo con quanto asserito dallAmerican Thoracic Society, € un disturbo
intrinseco del sonno caratterizzato da episodi prolungati di parziale ostruzione (ipopnea) e/o
di ostruzione completa intermittente (apnea ostruttiva) delle alte vie aeree che disturbano la
ventilazione notturna e la struttura del sonno, solitamente associati a desaturazioni (4). Tali
disturbi sono conosciuti fin dall’antichita, ma la prima descrizione in eta pediatrica fu opera
di Hill nel 1889. Nel 1976 Guilleminault diagnostico 'OSAS in 8 bambini, rilevando ridotto
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rendimento scolastico, iperattivita, ansia e problemi emotivi, focalizzando I’attenzione medica
su una patologia fino ad allora conosciuta solo in eta adulta.

EPIDEMIOLOCIA

La maggior parte delle evidenze stima la prevalenza del’OSAS tra1’'1% ed il 5% e del russamen-
to pari al 7.45% (5). In Italia, uno studio svolto da Brunetti e collaboratori su 1207 bambini ha
mostrato una prevalenza del 4.9% per il russamento abituale e dell’1.8% per 'OSAS (6).

EZIOPATOGENESI

L’OSAS ¢ una patologia multifattoriale al cui determinismo contribuiscono fattori anatomici
che determinano riduzione del calibro delle vie aeree (anomalie cranio-faciali, retroposizione
della mandibola e della lingua, ipertrofia adeno-tonsillare) e fattori che promuovono un au-
mento della collassabilita (infiammazione delle vie aeree, alterati riflessi neurologici che coin-
volgono il controllo del respiro, ipotonia), ma anche fattori genetici ed ambientali (7).

11 difficile passaggio dell’aria attraverso le cavita nasali induce una pressione negativa mag-

giore durante I'inspirazione che, per la legge di Starling, causa il collasso delle strutture molli,

con riduzione degli spazi respiratori. Recentemente, una piu precisa definizione ha portato a

identificare 3 differenti sottotipi di OSAS nel bambino:

« Tipo 1: associato ad un aumento del tessuto linfoide nelle vie superiori in assenza di obesita;

« Tipo 2: associato ad obesita (ipertrofia linfoide pit modesta);

« Tipo 3: associato ad alterazioni cranio-faciali e neuromuscolari. Questi casi sono dovuti a
malformazioni scheletriche (condro-displasia, Sindrome di Pierre-Robin), anomalie mu-
scolari o neurologiche (atrofia muscolare spinale, miopatia di Duchenne), sindromi cromo-
somiche (Sindrome di Down), sindromi genetiche (Sindrome di Prader- illi) e malattie da
accumulo (8).

I fattori di rischio per OSAS tendono a variare con 'eta. Dopo il primo anno di vita essi sono
rappresentati da:

- ipertrofia adenotonsillare;

« obesita;

« malformazioni del palato e malocclusione (figura 2) (4).

Fig. 2. Rappresentazione dei fattori di rischio per 'OSAS. Nel bambino la causa piu frequente di OSAS ¢
I'ipertrofia adenotonsillare, la cui incidenza e
massima in eta prescolare. Spesso ¢ associata
ad ostruzione nasale e rinite cronica, che de-
terminano a loro volta un aumento delle resi-

e . stenze delle alte vie aeree e pertanto potreb-
bero correlare con i DRS. Una delle cause pit
frequenti di rinite cronica nel bambino € ’al-
lergia, che incide in una percentuale variabile

_ : dal 7 al 28%. I pazienti con congestione na-

= sale dovuta ad allergia presentano un rischio
2 volte maggiore di avere OSAS moderata o
severa se paragonati ai soggetti senza rischio
allergico. La rinite allergica, d’altronde, ¢ for-
temente correlata con l'ipertrofia adenoidea e

i bambini con ipertrofia adenoidea mostrano una piu alta prevalenza di DRS.

Ugualmente importanti per la genesi e 'aggravamento dell’ipertrofia adenoidea sono il fumo

passivo e le infezioni, specie quelle virali. Un significativo contributo deriva anche dalla qualita
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dell’aria che si respira e dalle condizioni socio-economiche. Di contro, & segnalato come I’allat-
tamento al seno riduca il rischio di russamento abituale (figura 3) (9).

La prevalenza dell’obesita € in aumento in
Fig. 3. Buone e cattive abitudini per lipertrofia adenoidea tutto il mondo, sia nell’adulto sia nel bambi-
e il rischio di russamento abituale. no; in ogni fascia di etd pediatrica la preva-
lenza del sovrappeso si € all’incirca triplicata
negli ultimi 30 anni (10). Inoltre, va rilevato
che circa il 60-85% dei bambini obesi rimane
tale anche in eta adulta (11).
L’Ttalia € in testa alla classifica europea dell’o-
besita infantile, con oltre un milione di picco-
li obesi di eta compresa fra i 6 e gli 11 anni; in
questo quadro allarmante, sembra che il Sud
dell'Ttalia, ed in particolare la Campania, abbia
la piu alta prevalenza di bambini obesi in asso-
luto, con percentuali che sfiorano il 40% (12).
Diversi studi hanno dimostrato un aumenta-
to rischio di sovrappeso e di obesita in bam-
bini e giovani adulti che dormono poco. La
riduzione delle ore di sonno puo condiziona-
re il bilancio energetico e portare a prendere
peso attraverso tre vie: aumento dell’appetito, pit tempo a disposizione per mangiare e ridu-
zione dell’attivita fisica (13). L’OSAS potrebbe rappresentare un importante meccanismo alla
base dell’associazione tra obesita e malattie metaboliche e cardiovascolari, attraverso il po-
tenziamento dell'inflammazione. Considerando i dati epidemiologici disponibili, & prevedibile
che, parallelamente al’aumento dell’obesita nei bambini, si osservi un aumento dell’incidenza
dell’OSAS (14).
Studi condotti in tutto il mondo hanno dimostrato un aumentato rischio di OSAS tra i bambini
obesi e in soprappeso. Uno studio condotto da Brunetti e collaboratori su un’ampia popola-
zione di bambini obesi dell’Italia meridionale ha evidenziato una frequenza significativamente
piu alta (12.5%) di russamento abituale tra gli obesi (15). Nonostante 1’eccessiva sonnolenza
diurna non sia molto comune nei bambini con OSAS, rispetto agli adulti € comunque piu fre-
quente in quelli obesi rispetto ai non obesi. I bambini obesi con OSAS mostrano maggiore
stanchezza e difficolta a rimanere svegli a scuola, in macchina o davanti alla televisione.
Il ruolo patogenetico di malformazioni del palato e mal occlusione e di una struttura cra-
nio-mandibolare sfavorevole € spesso evidenziato in bambini con OSAS. Fattori di rischio
sono: retrognazia, micrognazia, bi-retrusione maxillo-mandibolare, vie aeree strette a livello
faringeo, posizione disto-caudale dello joide e postura linguale atipica riguardo alla forma del
palato e alla distanza intermolare (8).

SINTOMI

La sintomatologia clinica del’OSAS in eta pediatrica e caratterizzata da alcuni sintomi respi-
ratori peculiari delle ore notturne, quali russamento, apnee e sonno molto agitato con ripetuti
cambi di posizione, ma anche da segni notturni quali bruxismo, intensa sudorazione, posizioni
anomale nel sonno, enuresi notturna e rifiuto ad andare a letto. I sintomi diurni sono irritabi-
lita (sonnolenza solo nel fenotipo adulto), respiro orale, scarso rendimento scolastico, cefalea
mattutina, alitosi, scialorrea e rinolalia (tabella 1).
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Sintomi respiratori dell’OSAS in eta pediatrica

SINTOMI/SEGNI NOTTURNI SINTOMI/SEGNI DIURNI
Russamento Difficolta di risveglio
Pause respiratorie Cefalea mattutina
Gasping Alitosi
Sonno agitato Scialorrea
Iperestensione del collo Respirazione orale
Sudorazione notturna Rinolalia
Pavor Infezioni respiratorie ricorrenti
Bruxismo Iperattivita/aggressivita
Enuresi secondaria Difficolta di concentrazione
Sonnolenza
Scarso rendimento scolastico

COMPLICANZE

I DRS ed in particolare 'OSAS, se non trattati, possono condurre a severe complicanze e ad
aumento della mortalita (16). L’OSAS ¢ stata inserita, nell’ambito del Piano Nazionale sul-
le Cronicita in eta evolutiva, fra le principali cronicita respiratorie insieme a bronchiectasie,
asma e DPC.

Il bambino con OSAS e a rischio di sviluppare ritardo di crescita, che tuttavia migliora dopo
I'intervento di adenotonsillectomia; probabilmente cio € legato al notevole sforzo respiratorio
nel sonno, all’aumentato dispendio energetico, ad ipossie ripetute o a ridotta produzione del
GH in bambini con frammentazione del sonno.

L’OSAS nei bambini ¢ stata associata ad un aumentato rischio di cardiopatie (17), che includo-
no ipertensione polmonare, ipertensione arteriosa, ipertrofia ventricolare sinistra, aterosclerosi,
patologie coronariche e disfunzione endoteliale (18), oltre che ad iperattivita ed alterazioni co-
gnitive e comportamentali, in particolare nell’ambito della memoria, dell'intelligenza (intesa an-
che come capacita di apprendimento e come rendimento scolastico) e dell’attenzione, con danno
delle funzioni esecutive (figura 4).

Sono state anche descritte alterazioni dell’'u- Fig. 4. Rappresentazione dei maggiori rischi dell OSAS nei
more, fino alla depressione, e una peggiore bambini.

qualita di vita (19). Anche il solo russamen-
to e stato associato ad iperattivita, deficit di
attenzione e problemi comportamentali. L’al-
terazione delle funzioni cognitive ¢ stata as-
sociata alla severita dell’ipossiemia e il deficit
di attenzione e di vigilanza al grado di fram-
mentazione del sonno (19).

Le linee guida dellAmerican Academy of Pe-
diatrics indicano come, anche dopo il tratta-
mento, non vi sia un significativo migliora-
mento di alcune funzioni (linguaggio, quo-
ziente intellettivo e funzioni esecutive) (4).
Inoltre, i DRS sono stati associati a un mag-
gior rischio di sindrome metabolica e insuli-
no-resistenza. La frammentazione del sonno
dovuta ai frequenti microrisvegli, I'ipossie-
mia intermittente e le variazioni della pressione intratoracica che questi bambini sperimen-
tano durante il sonno giocano un ruolo importante nella genesi delle complicanze attraverso

39
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un unico modello causale: lo stress ossidativo, con rilascio di radicali liberi e citochine pro-in-
fiammatorie (IL-1, IL-6, TNF-alfa), 'aumento degli indici di flogosi, la disfunzione epiteliale
e l'attivazione del sistema simpatico. Nei pazienti con OSAS ¢, infatti, presente un’inflamma-
zione generale e locale, come evidenziato dal’aumento nel sangue della proteina C reattiva, i
cui livelli correlano con la severita del’OSAS. Studi recenti hanno rilevato una correlazione tra
OSAS e declino della funzione renale, con un significativo aumento del rischio d’incidenza di
cancro e morte (20). L’OSAS sembra inoltre associarsi ad aumentati rischio e severita di stea-
toepatite non alcolica ed a complicanze retiniche (21-22).

DIAGNOSI

Gli obiettivi della diagnosi di OSAS sono:

« differenziare il russamento primario dall’OSAS;

« identificare il grado di severita del’OSAS;

« riconoscere i pazienti ad alto rischio per I'intervento di adenotonsillectomia, allo scopo di
pianificare l'intervento con modalita tali da non esporre il bambino al rischio di possibili
complicanze, come ad esempio episodi d’ipossiemia dopo la disostruzione chirurgica a li-
vello di vie aeree superiori.

Una visita pediatrica di routine dovrebbe comprendere sempre una storia clinica riguardante
il sonno e il russamento. Se 'anamnesi evidenzia russamento notturno o se ¢ presente fami-
liarita per OSAS, sara necessario raccogliere una storia piu approfondita circa la presenza di
apnee notturne, sonnolenza diurna, deficit dell’attenzione e/o iperattivita e scarso rendimento
scolastico, eventualmente attraverso l'utilizzo di questionari. L’esame fisico dovra prendere in
considerazione la presenza d’ipertrofia adenotonsillare, anomalie del cranio e del volto, defi-
cit dell’accrescimento staturo-ponderale, complicanze cardiocircolatorie, obesita e patologie
neuromuscolari.

La storia clinica e ’esame fisico hanno lo scopo di individuare i soggetti che dovranno effettua-

re gli esami strumentali presso centri specializzati in disturbi del sonno (4). La registrazione

audio-video, la polisonnografia durante il riposo pomeridiano e la poligrafia ambulatoriale
con monitoraggio cardiorespiratorio sono utili quando positivi, ma hanno uno scarso valore
predittivo se i risultati sono negativi o non conclusivi. La pulsossimetria notturna con registra-
zione di almeno 8 ore puo essere un valido strumento diagnostico quando mostra un pattern
caratterizzato da cluster di desaturazioni cicliche. Le desaturazioni sono definite come cadu-
ta delle saturazioni superiori al 4% e un cluster di desaturazioni come la presenza di 5 o piu

desaturazioni in un periodo compreso tra i 10 e i 30 minuti. Utilizzando questa modalita di

lettura, si raggiunge un valore predittivo positivo del 97% e predittivo negativo del 47% (23).

Tuttavia i pazienti con esame pulsossimetrico negativo o non conclusivo richiedono una va-

lutazione polisonnografica. La polisonnografia notturna, ovvero la registrazione in continuo e

simultanea di elettroencefalogramma, elettrocardiogramma, movimenti respiratori toracici e

addominali, flusso oronasale, saturimetria, elettromiogramma ed in alcuni casi anche PtCO2 e

pH-impedenzometria, € considerata il gold standard. L'indice utilizzato per valutare il grado

di gravita del’OSAS e ’AHI (indice di apnea/ipopnea), ovvero il numero di apnee ed ipopnee

per ora di sonno registrato.

TRATTAMENTO

L’adenotonsillectomia ¢ raccomandata come trattamento di prima scelta nella terapia dei
bambini con ipertrofia adenotonsillare e porta a un significativo miglioramento dei sintomi
dei DRS; tuttavia € possibile che residui un’OSAS meno grave dopo intervento, in particolar
modo nei bambini obesi o di eta superiore ai 7 anni (4). Il primo approccio alla gestione del
bambino con DRS e rappresentato dal trattamento dell’eventuale malattia di base, costituita
principalmente dall’obesita e dall’allergia. L’obesita € certamente un fattore di rischio per 'O-
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SAS nell’adulto come nel bambino. La perdita di peso, che determina riduzione degli episodi
di apnea e di desaturazione, va associata all’esercizio fisico, che piu di ogni altra strategia ¢
efficace nel migliorare I'obesita, ’OSAS ed il diabete (4-5). Evidenze dimostrano che I'uso di
farmaci corticosteroidi intranasali ¢ in grado di migliorare le capacita respiratorie e la qualita
di vita in soggetti affetti da rinite allergica e OSAS, soprattutto attraverso una riduzione della
congestione nasale. Tali farmaci sono in grado di ridurre la massa adenoidea, inibire la rispo-
sta infiammatoria e preservare un tessuto con funzioni di difesa per 'organismo, evitando i
rischi connessi all’intervento chirurgico. Numerose evidenze dimostrano che i corticosteroidi
intranasali sono generalmente sicuri. Il rischio di ritardo di crescita legato ad un uso prolun-
gato € molto basso. Tali farmaci si propongono come terapia di prima scelta nei pazienti con
OSAS lieve-moderata, nei russatori abituali ed in bambini con OSAS residua (5).

Il controllo dei sintomi allergici potrebbe essere di grande importanza nella gestione medica del
bambino atopico con OSAS attraverso 'uso di antistaminici per via orale. E stato dimostrato
inoltre come la terapia con montelukast migliori i dati polisonnografici, i sintomi e le dimensioni
delle adenoidi nei bambini con OSAS moderato. I decongestionanti nasali possono ridurre la
congestione e l'ostruzione nasale; tuttavia, le formulazioni intranasali possono determinare bru-
ciore e secchezza nasale, ulcerazione della mucosa ed anche perforazione del setto, mentre le for-
mulazioni orali possono produrre effetti sistemici (irritabilita, mal di testa, tremori, tachicardia
e capogiri). L'uso prolungato dei decongestionanti topici puo produrre rinite medicamentosa.
Pertanto, il loro uso non € raccomandato in bambini di eta inferiore ai 12 anni.

La terapia antibiotica protratta puo ridurre I'ipertrofia adenotonsillare legata a flogosi batteri-
che, ma va limitata a casi selezionati per evitare la comparsa di resistenze. I lavaggi delle fosse
nasali rappresentano sicuramente un intervento medico utile per ridurre i sintomi dovuti all’o-
struzione nasale. L'impiego delle docce nasali micronizzate ha migliorato la possibilita di ese-
guire una buona toilette nasale (diluizione del muco, idratazione delle mucose e rimozione di
secrezioni, croste, microparticelle estranee, allergeni e batteri). L'uso di soluzioni ipertoniche
sembra favorire I'eliminazione del muco aumentando la clearance muco-ciliare e riducendo
I’edema della mucosa e i mediatori infiammatori (24).

E importante inoltre mettere in atto una serie di interventi di supporto, quali la prevenzione
ambientale per acari e I’eliminazione del fumo di sigaretta, tutti potenziali fattori aggravanti
dell’OSAS. Utile anche il trattamento delle patologie che possono associarsi all’lOSAS, quali il
reflusso gastroesofageo, I'ipotiroidismo e 'allergia. La terapia ventilatoria con pressione con-
tinua positiva (CPAP) o con BiPAP (Bi-level Positive Airway Pressure) rappresenta la risposta
piu idonea ai casi che non hanno beneficiato dell’intervento chirurgico, nei bambini con ano-
malie cranio facciali o in coloro i quali, per motivi diversi, non possono essere sottoposti ad in-
tervento di adenotonsillectomia. Alla luce del ruolo fondamentale dell’infiammazione nell’O-
SAS, studi recenti suggeriscono l'utilizzo di agenti antiossidanti come i polifenoli, contenuti
nel the verde, e la vitamina C. E utile la terapia ortodontica nei casi di OSAS moderato associati
a malocclusione dentaria e palato ogivale. La terapia mio-funzionale dovrebbe sempre essere
considerata un valido supporto alla terapia medica o chirurgica, soprattutto in caso di persi-
stenza di respirazione orale.

PREVENZIONE

E utile spiegare ai genitori 'importanza di una corretta igiene del sonno. La stanza del bambi-
no dovrebbe essere fresca, quieta e confortevole. E da sconsigliare la collocazione nella camera
da letto di televisore, computer e cellulari per evitare di stabilire legami tra attivita non rilas-
santi e 'ambiente del sonno notturno. Sono da evitare sonnellini diurni e nelle ore prima di
coricarsi, eccetto un breve sonnellino post-prandiale. L’esercizio fisico & auspicabile nel tardo
pomeriggio, ma non immediatamente prima di dormire. Il bagno caldo serale non dovrebbe
essere fatto nell'immediatezza di coricarsi, ma deve precedere 'addormentamento di 1-2 ore.
Nelle ore prima di coricarsi si consiglia di evitare di impegnarsi in attivita che risultino partico-
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larmente coinvolgenti sul piano mentale e/o emotivo e di coricarsi la sera e alzarsi al mattino
in orari regolari e costanti (25). E fondamentale che il pediatra non sottovaluti il russamento e
la respirazione orale, che incoraggi I’allattamento al seno e che esorti i genitori a non esporre
i bambini al fumo passivo.

L’American Thoracic Society raccomanda I'importanza di una migliore educazione e di una
crescente consapevolezza dei medici e della popolazione generale riguardo alla precoce iden-
tificazione dei bambini ad alto rischio di OSAS. Una giusta quantita e qualita di sonno sono
essenziali per una buona salute e soprattutto per una buona qualita di vita. Il Pediatra puo,
riconoscendo precocemente tale patologia, intervenire prontamente per ridurre la durata dei
sintomi, evitare le conseguenze dei DRS e modificarne la storia naturale.

Disegni a cura di Gery Porta.
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La presa in carico del paziente ventilato che viene
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Long term mechanical ventilation at home for children discharged from the hospital
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Riassunto: La ventilazione meccanica in ambito domiciliare viene utilizzata ormai da molti pazienti in eta pe-
diatrica. E pertanto sempre pitl importante che sul territorio sia presente un team competente e multidisciplinare
che, insieme a genitori capaci di assolvere alle particolari necessita del bambino, assicuri un adeguato livello di
supporto assistenziale. Attraverso appropriate procedure diagnostiche, la giusta titolazione del ventilatore e I'im-
postazione di un attento programma di follow-up da parte di operatori di centri altamente specializzati, insieme
ad una valida assistenza domiciliare, € possibile garantire una buona qualita della vita ai pazienti ventilati.
Parole chiave: ventilazione meccanica, ventilazione meccanica non invasiva, ventilazione meccanica invasiva,
assistenza domiciliare, caregiver, follow-up.

Summary: Mechanical ventilation in home care environment is now used for many pediatric patients. It is, the-
refore, crucial that there is a qualified multidisciplinary team and parents able to fulfil the special needs of their
children, together ensuring an adequate level of health care support. Through appropriate diagnostic techniques,
the correct ventilator titration, and the careful follow-up program made by specialists beside a valid home care
support, it is possible to guarantee a good quality of life to the ventilated patients.

Key words: mechanical ventilation, non-invasive mechanical ventilation, invasive mechanical ventilation,
home care, caregivers, follow-up.

INTRODUZIONE

Sempre piu pazienti pediatrici presentano insufficienza respiratoria cronica ipossiemica e/o
ipercapnica associata a condizioni cliniche come le malattie neuro-muscolari, le anomalie a
carico delle vie aeree, della gabbia toracica e/o del parenchima polmonare, ed i disordini con-
geniti o acquisiti del controllo della ventilazione (1).

RAZIONALE DELLA VENTILAZIONE

Obiettivo fondamentale della ventilazione meccanica (VM) € la riduzione del lavoro respiratorio
del paziente. Esiste un’ampia gamma di modalita ventilatorie che variano tra I'abolizione totale
del lavoro muscolare del paziente (ventilazione controllata), e la riduzione del lavoro respiratorio,
che rimane al contrario totalmente a carico del paziente [pressione positiva continua (CPAP)]. E
noto come la VM consenta di migliorare le problematiche del paziente con insufficienza respira-
toria cronica attraverso la correzione della ipoventilazione, I'ottimizzazione degli scambi gassosi
e della funzione dei muscoli respiratori e la riduzione del carico di lavoro respiratorio. Un’effica-
ce riduzione della ipercapnia notturna mediante ventilazione meccanica notturna determina un
miglioramento della CO, anche durante il giorno, in respiro spontaneo (2).
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TECNICHE DIVENTILAZIONE

Esistono due tipi di supporto ventilatorio: “invasivo” e “non invasivo”. La distinzione ¢ funzio-
ne del tipo di interfaccia impiegata tra ventilatore e paziente.

Nel caso della ventilazione non invasiva (NIV) i gas vengono condotti nelle vie aeree tramite
una interfaccia esterna alle vie aeree, costituita generalmente da maschera nasale, oronasale o
facciale. Nel caso della ventilazione meccanica invasiva (VMI), invece, i gas vengono condotti
al paziente attraverso dispositivi interni alle vie aeree, come ad esempio una maschera larin-
gea, un tubo endotracheale o attraverso tracheotomia (3).

La NIV presenta alcuni importanti vantaggi rispetto alla VMI e pertanto, laddove le condi-
zioni cliniche del paziente lo consentano, e¢ la metodica usata in prima battuta per eseguire
un supporto ventilatorio. Un approccio non invasivo consente di preservare funzioni quali la
deglutizione, ’'alimentazione, la possibilita di parlare, la tosse, il fisiologico riscaldamento e
I'umidificazione dell’aria. Tuttavia la presenza di disordini della deglutizione, la storia perso-
nale di episodi di inalazione o di paralisi delle corde vocali, di tosse o aumentata produzione di
secrezioni bronchiali, patologie respiratorie ad evoluzione ingravescente e I'assente tolleran-
za alla NIV ne controindicano 1'uso, ponendo, di conseguenza, I'indicazione all’utilizzo della
VMI, cosi come il fallimento della NIV o un elevato livello di dipendenza dalla ventilazione
meccanica (= 16-20 ore) (1).

La diffusione della NIV in eta pediatrica € spiegabile essenzialmente attraverso due ragioni.
La prima e che molti disordini respiratori sono correlati con la presenza di ipoventilazione
ed in tali circostanze, la sola ossigenoterapia non e efficace nell’alleviare i sintomi dimostran-
dosi, al contrario, potenzialmente pericolosa, potendo causare indirettamente aumento della
ritenzione di CO,. La seconda ¢ che la NIV, per definizione, ¢ una tecnica non invasiva, che
puo essere applicata a domanda e preferibilmente durante le ore notturne, causando minore
morbilita, e provocando minore disagio ed impatto sulla qualita di vita del paziente rispetto
alla tracheotomia (4).

La scelta della modalita di ventilazione va chiaramente adeguata alle necessita del paziente.
In NIV si preferisce usare ventilatori pressometrici con circuito singolo e preferibilmente con
presenza di perdite intenzionali. La NIV ¢ per definizione una ventilazione con perdite e gli
algoritmi dei ventilatori pressometrici sono adatti a compensare tali perdite (5).

La CPAP applicata alle vie aeree € considerata la metodica di ventilazione meccanica piu ele-
mentare. Essa prevede 'applicazione della medesima pressione alle vie aeree del paziente sia
in fase inspiratoria che in fase espiratoria, e richiede che il paziente sia cosciente ed in grado di
compiere tutto il lavoro respiratorio gestendo autonomamente le fasi dell’atto respiratorio (6).
La CPAP ¢ diventata la modalita ventilatoria di scelta per gli eventi di natura ostruttiva duran-
te il sonno perche agisce garantendo la pervieta delle vie aeree, evitandone il collasso. La CPAP
e principalmente indicata nelle apnee ostruttive del sonno (OSAS), ma anche nelle malattie
polmonari ostruttive, in cui una pressione positiva di fine espirazione intrinseca (PEEPi) au-
menta il lavoro respiratorio (7).

La Ventilazione in Bi — level PAP si basa invece sulla erogazione di un supporto respiratorio a 2
differenti livelli. Il principio sul quale si basa questa metodica € quello per il quale la pressione
necessaria a mantenere pervie le vie aeree e differente nell’ambito dello stesso ciclo respiratorio
e richiede valori superiori in fase inspiratoria e minori in fase espiratoria. Mediante Bi-level PAP
e possibile, di conseguenza, regolare separatamente una Pressione Positiva Espiratoria (EPAP,
PEEP), piu bassa, ed una Pressione Positiva Inspiratoria (IPAP) piu alta. La EPAP/PEEP con-
sentira di eliminare piu agevolmente I'aria espirata, prevenire il re-breathing della CO_, man-
tenere pervie le vie aeree superiori, favorire il reclutamento alveolare, favorire ’aumento della
capacita funzionale residua; ridurre la tendenza alla formazione di micro e macro atelettasie.

Il paziente puo essere inserito in un programma di ventilazione in acuto per un quadro di in-
sufficienza respiratoria acuta o cronica riacutizzata oppure cronicamente quando presenta una
progressione lenta verso differenti gradi di insufficienza respiratoria ipossico — ipercapnica.
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DOMICILIAZIONE

Un paziente ventilato € considerato dimissibile se ha raggiunto la stabilita clinica. I parametri
da considerare saranno il mantenimento di un’adeguata ossigenazione con FiO, < 40% e EPAP/
PEEP < 5 cmH, O, nonché la stabilita dell’ossigenazione anche in caso di aspirazione tracheale o
cambio cannula (8). Pazienti che richiedono un supporto ventilatorio 24 h/die non sono general-
mente candidabili alla NIV e pertanto sono sottoposti ad intervento di tracheotomia, in entram-
bi i casi € essenziale che sia garantita la pervieta delle vie aeree con minimo rischio di inalazione
in caso di NIV, o stoma tracheale consolidato in caso di ventilazione per via tracheostomica.
Talvolta e necessario integrare la VM con ossigenoterapia, laddove presenti problematiche del
parenchima polmonare. In tutti i pazienti ventilati, ed ancor pit in quelli trattati con ossigeno,
va garantito il controllo della capnia entro limiti di sicurezza con il ventilatore domiciliare.
Nel caso dei pazienti tracheostomizzati, dopo un primo cambio di cannula eseguito a circa 7
giorni dall'intervento, le successive sostituzioni della cannula saranno eseguite ogni 3 setti-
mane, dai genitori stessi, inizialmente supervisionati dagli operatori. E richiesto per la domi-
ciliazione un buon controllo delle perdite tra la cannula e la tracheotomia, o dalle vie aeree
superiori, e pertanto tale dato sara accertato da un esame polisonnografico pre-dimissione.
Per quanto riguarda la NIV, & fondamentale la scelta della maschera piu adeguata, che eserciti la
minore pressione possibile sulla cute, compatibilmente con un’efficace ventilazione, minimizzando
le perdite. Le maschere nasali sono indicate soprattutto nel paziente con insufficienza respiratoria
cronica stabile; quelle oronasali e facciali, meno confortevoli, vanno impiegate preferibilmente nel
paziente in fase di scompenso; i boccagli vengono raramente impiegati nel bambino.

L’ipoplasia medio-facciale e stata descritta soprattutto in pazienti che hanno iniziato la NIV
durante i primi anni di vita e quindi € necessario monitorare la crescita maxillo-mandibolare
cosi com’e indispensabile cambiare regolarmente il punto di pressione della maschera nasale
per prevenire fenomeni compressivi.

L’inalazione € una potenziale complicanza della NIV in eta pediatrica ed il suo rischio e teori-
camente maggiore se si impiega una maschera facciale in un bambino piccolo e/o incapace di
proteggersi rimuovendo rapidamente la maschera stessa.

Rilevanti problemi di compliance alla NIV possono verificarsi a causa di sintomi nasali come
eccessiva secchezza, congestione, rinorrea o epistassi. Questi sintomi possono essere prevenu-
ti, limitati o risolti attraverso 'umidificazione ed il riscaldamento dell’aria.

In particolare 'umidificazione trova applicazione nella VMI al fine di mantenere i gas in-
spiratori in condizioni simili a quelle fisiologiche, ovvero ad una temperatura di 32°-34°C a
livello tracheale, con un’umidita relativa del 100% e con un’umidita assoluta trai 33 ei 37
mg di H O/L [9]. Una scelta mirata va eseguita per il circuito, ovvero I'elemento che collega
I'interfaccia al ventilatore, optando per un circuito singolo, attraverso il quale I’aria passa sia
in inspirazione che in espirazione, come nella maggior parte delle NIV, oppure montando un
doppio tubo che prevede il flusso inspiratorio ed espiratorio attraverso vie separate come av-
viene generalmente per la VMI.

Nei ventilatori domiciliari con un solo tubo & prevista la presenza di una valvola espiratoria che
consenta I'eliminazione dell’aria espirata oppure I’aggiunta di un sistema dispersivo, whisper
o plateau valve, o ancora la presenza sulle maschere di piccoli forellini attraverso cui avvenga
la rimozione della CO,,.

Nel caso della VMI ¢ indicato un circuito con doppio tubo che, evitando il fenomeno del rebre-
athing, risulta maggiormente efficace nella rimozione della CO,.

Condizione necessaria alla ventilazione meccanica a domicilio ¢ la capacita di liberarsi delle
secrezioni bronchiali autonomamente o con assistenza. Inoltre occorre garantire un apporto
nutrizionale adeguato a mantenere la crescita e lo sviluppo di questi pazienti mediante la pre-
scrizione di diete e/o integrazioni alimentari speciali, somministrate, nel caso in cui la deglu-
tizione fosse compromessa, per sondino nasogastrico oppure, nell’evenienza di alto rischio di
inalazione, mediante gastrostomia endoscopica percutanea (PEG).
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Per la domiciliazione del paziente ventilato, 'abitazione dovra essere adeguata e rifornita del
materiale necessario, gia collaudato. Dal centro di riferimento dovra essere prescritto e tra-
smesso ai centri distrettuali tutto il materiale, insieme alla stima del consumo annuale. Se il
supporto ventilatorio e richiesto per piu di 16 ore al giorno € doveroso fornire il paziente di due
ventilatori per assicurare la VM in caso di guasto di uno degli apparecchi.

L’assistenza deve essere garantita in caso di urgenza ma anche mediante controlli da parte
degli home care provider e del personale di assistenza domiciliare con frequenza idonea a ga-
rantire il corretto funzionamento del ventilatore.

Devono essere verificati parametri come il volume corrente, la frequenza respiratoria, la con-
centrazione di ossigeno erogata (quando necessaria), le pressioni e gli allarmi.

L’entita della compliance del paziente va verificata sulla base dei dati registrati dal ventilatore
dei quali € possibile effettuare il download e 'analisi dei dati su computer.

Bisogna rassicurare i genitori e ricordare che la ventilazione si adatta al paziente e non il con-
trario. L’invio a domicilio del paziente ventilato prevede una serie di passaggi ed un training
completo alla VM. La domiciliazione di questa tipologia di pazienti consente di unire il tratta-
mento respiratorio al miglior confort di natura psicosociale e familiare, a costi inferiori rispet-
to all’ospedalizzazione.

Affinché si proceda con una ventilazione a domicilio, sono necessarie appropriate procedure
diagnostiche, la giusta titolazione del ventilatore, 'adeguata formazione di famiglie e perso-
nale assistenziale sul territorio nonché I'impostazione di un attento programma di follow-up.
Il tipo di monitoraggio deve essere proporzionale al quadro clinico del paziente. Una volta ini-
ziata la VM é indicato eseguire una poli-sonnografia o ossi-capnografia per valutare I'effettiva
risoluzione dell’ipo-ventilazione notturna ed eventualmente apportare le modifiche necessarie
al setting del ventilatore.

Prima della dimissione il paziente deve essere ventilato con il ventilatore che verra utilizzato a
casa ed i settaggi dello stesso devono essere invariati per almeno una settimana in presenza di
stabilita del compenso respiratorio. I controlli successivi saranno stabiliti sulla base dell’anda-
mento clinico del paziente, entro i 12 mesi successivi (10).

Parallelamente alla crescita del bambino, il setting del ventilatore andra controllato ed even-
tualmente adattato al fine di garantire un adeguato scambio gassoso.

Non disponiamo di un timing preciso per il monitoraggio di questi pazienti, tuttavia i controlli
vanno eseguiti in maniera piu ravvicinata nei neonati, lattanti e nei bambini in rapida fase di
accrescimento.

Indicativamente la frequenza dei controlli € ogni 4-6 mesi nel primo anno di vita, ogni 4-8
mesi tra il secondo e il quarto anno e ogni 6-12 mesi dopo il quarto anno.

Il settaggio del ventilatore va rivalutato anche tutte le volte che un evento acuto puo aver fatto
variare le caratteristiche meccaniche del sistema respiratorio (8).

Bisogna sempre rivalutare I'adeguatezza delle interfacce o dei tubi tracheostomici al fine di
evitare o minimizzare le complicanze rispettivamente cutanee, facciali e tracheali.

La domiciliazione del paziente ventilato prevede I'acquisizione da parte dei genitori di nozioni
teoriche ed abilita manuali necessarie alla gestione in autonomia del bambino. Tale formazione
avviene in genere nei reparti di cure intensive e semi-intensive ad opera di medici ed infermieri.
I caregiver dovranno essere in grado di utilizzare le apparecchiature elettromedicali (ventila-
tore, umidificatore, aspiratore chirurgico), gestire la tracheostomia (incluso il cambio cannula)
nei pazienti con VMI, porgere assistenza alla tosse oppure alla mobilizzazione delle secrezioni
bronchiali, al posizionamento della maschera e alla gestione delle perdite ed in altre metodi-
che necessarie per la corretta gestione del bambino (eventuale gestione della PEG, del catetere
venoso centrale a permanenza, del catetere vescicale, prevenzione delle lesioni da decubito),
somministrazione di farmaci per aerosol, rianimazione cardio-polmonare, riconoscimento dei
segni clinici di compromissione del compenso respiratorio (cianosi, tachipnea, respiro para-
dosso, sudorazione, tachicardia) ed utilizzo del saturimetro come conferma strumentale dei
segni clinici di inadeguata ventilazione.
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CONCLUSIONI

Attraverso la disponibilita di un team competente e multidisciplinare, (medici, infermieri, psi-
cologi, fisioterapisti, assistenti sociali, educatori) che svolga un ruolo di riferimento continua-
tivo ed unitario durante tutto il percorso assistenziale, e la presenza di genitori intenzionati e
capaci ad assolvere alle particolari necessita che il bambino avra a domicilio, puo essere possi-
bile assicurare un adeguato livello di supporto assistenziale e garantire importanti benefici in
termini di sviluppo psiconeurologico e di qualita della vita al paziente domiciliato in ventila-
zione meccanica a lungo termine (7, 8, 9).
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Riassunto: Gli adolescenti con fibrosi cistica (FC) si affacciano all’eta adulta con prospettive di qualita e durata
di vita molto diverse da chi, con la stessa diagnosi, li ha preceduti nelle decadi precedenti. Per i pazienti e le fami-
glie, il prolungamento della durata della vita rappresenta un fondamentale motivo di speranza e, al tempo stesso,
un aumento del carico terapeutico e un inevitabile confronto con variabili e relazioni mai sperimentate prima.
Tutto cio ha arricchito la ricerca e I'attivita clinica di nuove sfide e complessita.

Diverse domande hanno richiamato I'attenzione su aspetti non immediatamente identificabili con I'intervento
medico sulla patologia, ma pienamente comprensibili all'interno di un approccio olistico nella cura della persona.
Lo scopo di quest’articolo € “portare alla luce” la nuova popolazione di pazienti adolescenti con FC, i quali hanno
messo in discussione i modelli di comunicazione e le finalita educative precedenti, basati soprattutto sulla comu-
nicazione di una malattia terminale in giovane eta, esigendone di nuovi. Gli adolescenti affetti da fibrosi cistica di
oggi sono portavoce di nuove esigenze sul versante della qualita della vita e della qualita della relazione di cura.
Partendo dalla consapevolezza che questa malattia riconosce in specifici standard of care, nazionali e interna-
zionali, le basi per il suo trattamento, cercheremo di introdurre le riflessioni multidisciplinari proprie dello staff
sanitario di un centro specialistico, integrandole con alcune indicazioni provenienti dalla comunita scientifica nel
campo della bioetica e dello sviluppo morale degli individui umani.

Parole chiave: fibrosi cistica, adolescenti, autonomia, sviluppo morale, etica, cura, farmaci, educazione.

Summary: Adolescents with cystic fibrosis (CF) face adulthood with prospects of lifespan and its quality dif-
ferent from those who received the same diagnosis during the previous decades. For patients and families, the
extension of lifespan is a key reason for hope but, at the same time, it causes an increase of the therapeutic load
and an inevitable confrontation with variables and relationships never experienced before. This new background
has enriched research and clinical activity with new challenges and complexities.

Many questions have focused attention on issues not immediately identifiable with medical interventions on the
disease, but fully understandable within a holistic approach in the care of the person. The purpose of this article
is to “bring to light” the new population of adolescent CF patients, who call into question the previous models of
communication and educational purposes, based mainly on the communication of a fatal disease in young age,
demanding the creation of new ones. Today, adolescents with CF are spokesmen of new requirements in quality
of life and quality of care relationship. Even if we know that this disease has specific national and international
standards of care, we want try to introduce reflections from a multidisciplinary healthcare team from a specialist
centre integrated with some concepts from bioethics and moral development of human individuals.

Key words: Cystic Fibrosis, adolescents, autonomy, moral development, ethics, care, drugs, medicines, education.

INTRODUZIONE

Nel 2008 Clement R. Ren pubblicava un interessante articolo dal titolo “Cystic Fibrosis: Evo-
lution from a Fatal Disease of Infancy with a Clear Phenotype to a Chronic Disease of Adul-
thood with Diverse Manifestations”, che dava atto di quella che era una realta ormai conosciu-
ta, almeno dalla comunita scientifica che si occupava della materia (1). Dalla descrizione della
malattia, per lo piu basata su reperti autoptici, di Dorothy Andersen, stilata nel 1938, la strada
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era stata lunga, seminata di sofferenza e morte, ma iniziava a far intravedere una possibilita
di cura. Nel 1989 era stato scoperto il “gene” della fibrosi cistica (FC), che introduceva nuovi
scenari, stimolando medici e ricercatori a cercare di collegare le mutazioni del Cystic Fibrosis
Transmembrane Regulator (CFTR) con le eterogenee manifestazioni cliniche della malattia,
spesso con risultati deludenti se non per alcuni aspetti della malattia come l'insufficienza pan-
creatica. Altri aspetti importanti erano stati la diagnosi sempre piu precoce, grazie all'introdu-
zione dello screening neonatale, il miglioramento dei protocolli terapeutici, la disponibilita di
nuovi farmaci (antibiotici, enzimi pancreatici), le nuove vie di somministrazione degli stessi e
la concentrazione delle cure in centri specializzati, con team multidisciplinari e multiprofes-
sionali, che hanno profondamente modificato il decorso della malattia, portando il paziente
anche con le manifestazioni cliniche pit gravi a un aumento molto significativo dell’aspettativa
di vita (ad oggi, circa 40 anni) (2). Le recenti possibilita di terapia del difetto di base a dispo-
sizione per alcune categorie di pazienti (ivacaftor, ivacaftor+lumacaftor) stanno modificando
ancora le manifestazioni della malattia, probabilmente incideranno sul suo decorso e, forse,
faranno nascere un nuovo “stato di malattia” in cui la dipendenza dal farmaco e quotidiana,
ma chi lo assume non manifesta alcun sintomo della malattia stessa. Con 'aumento della so-
pravvivenza e la comparsa di un’inedita generazione di pazienti di 30-40 anni, i clinici hanno
dovuto affrontare anche nuove complicanze e la comparsa di co-morbidita, come le vasculo-
patie diabetiche, I'insufficienza renale (spesso a componente iatrogena per il continuo uso di
terapie nefrotossiche ad alti dosaggi), le malattie cardiovascolari e altro ancora (3, 4). Per i
pazienti e le famiglie, il prolungamento della durata della vita rappresenta un fondamentale
motivo di speranza e, al tempo stesso, un aumento del carico terapeutico e un inevitabile con-
fronto con variabili e relazioni mai sperimentate prima. Questi traguardi terapeutici hanno ar-
ricchito la ricerca e I'attivita clinica di nuove sfide e nuove complessita; nuove domande hanno
richiamato I'attenzione su aspetti non immediatamente identificabili con I'intervento medico
sulla patologia, ma pienamente comprensibili all'interno di un approccio olistico nella cura
della persona. Ritroviamo I'opportunita di quest’orientamento nell’avvio di percorsi terapeu-
tici con le famiglie, in conformita ad una diagnosi fatta in assenza di sintomi nella delicata fase
dell’attaccamento del bambino, nell’intensificarsi dei problemi di aderenza alle terapie, consi-
derato l’elevato carico del regime terapeutico, nell’ampliamento delle collaborazioni con i di-
versi specialisti (genetisti, nutrizionisti, diabetologi, rianimatori), nella transizione dal centro
pediatrico al centro per adulti, nella preparazione al trapianto bipolmonare e nel trattamento
della fase post-trapianto, nel monitoraggio della qualita della vita e anche, qualora si verifichi-
no le circostanze, nell’attenzione alle cure palliative e alla qualita del morire.

Lo scopo di quest’articolo € “portare alla luce” la nuova popolazione di pazienti adolescenti
con FC, i quali hanno messo in discussione i modelli di comunicazione e le finalita educative
precedenti, basati soprattutto sulla comunicazione di una malattia terminale in giovane eta,
esigendone di nuovi. Gli adolescenti di oggi sono portavoce di nuove esigenze sul versante
della qualita della vita e della qualita della relazione di cura. Partendo dalla consapevolezza
che questa malattia riconosce in specifici standard of care, nazionali e internazionali, le basi
per il suo trattamento, cercheremo di introdurre le riflessioni multidisciplinari proprie dello
staff sanitario di un centro specialistico, integrandole con alcune indicazioni provenienti dalla
comunita scientifica nel campo della bioetica e dello sviluppo morale degli individui umani.

FINALITA E SCOPI DELLAZIONE EDUCATIVA

Al significato da attribuire al termine “educare” sono state dedicate innumerevoli riflessioni.
L’azione educativa, nel suo principale significato in termini evolutivi, si rivolge ai nuovi nati di
ogni specie. I suoi compiti hanno a che fare con la risposta interattiva ai bisogni primari e con
l’adattamento all’ambiente e alla societa in cui le nuove generazioni sono inserite e lo scopo &
garantirne, o almeno facilitarne, la sopravvivenza.
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Nel caso degli esseri umani, al mandato educativo ¢ affidato un altro compito: non solo la so-
pravvivenza, ma anche una sopravvivenza quanto piu possibile felice, in accordo ai sistemi di
valori e ai convincimenti morali fatti propri dalle varie societa e dai vari nuclei familiari che
le compongono. Alla trasmissione culturale si unisce I'ausilio riguardante lo sviluppo della
moralita dei nuovi nati. A questo fine, si modellano caratteri ispirandosi a norme e principi,
s’instillano abitudini e si sradicano i temperamenti e le affezioni che non si ritengono in grado
di far perseguire all’educando i suoi migliori interessi. Gli approcci educativi che i vari sistemi
culturali, nelle diverse epoche, producono rispecchiano sia le rappresentazioni collettive che
essi hanno degli individui in formazione, sia le aspettative da cui sono investiti, sia la scala di
valori cui si ritiene la loro crescita debba ispirarsi. Tra rappresentazioni collettive d’infanzia e
adolescenza e strategie educative vi € un rapporto diretto: al modificarsi delle prime cambiano,
coerentemente, le seconde.

La variabilita delle culture, allora, si declina in un ampio numero di credenze, condotte e pra-
tiche relative all’educazione. Le concezioni attualmente piu diffuse in Occidente riguardo ai
minori d’eta, e quindi a scopi e metodi della loro educazione, hanno portato alla produzione
di una varieta di posizioni teoriche, i cui estremi sostengono la totale unione o separazione
dell’'universo infantile-adolescenziale da quello adulto. Nel primo caso si sostiene il diritto del
minore a esercitare un certo grado di autonomia, nel secondo sopravvive il residuo dell’idea
romantica che il diritto del bambino sia di vivere la propria infanzia (5). Quest’ultima prospet-
tiva, definita “protezionista”, mantiene degli individui in formazione una concezione che ne fa
esseri irrazionali, fragili, incapaci di responsabilita e inesperti delle cose del mondo. Data la
vulnerabile costituzione, la principale modalita relazionale che unisce gli adulti a costoro € la
protezione, la tutela, e la principale richiesta morale rivolta a chi deve raggiungere I'eta della
maturita e 'ubbidienza alle figure di autorita. Questa modalita educativa € piu facilmente e
istintivamente applicata nei giovani adolescenti con patologie croniche. Sul versante opposto,
i “liberazionisti” affermano l'uguaglianza morale di individui in formazione e adulti e la man-
canza di differenze rilevanti che possano giustificare un diverso trattamento dei primi rispetto
ai secondi. Si evidenzia, in questo caso, come molti bambini superino parecchi adulti per di-
mensioni, forza, intelligenza e in alcuni tipi di esperienze, come la malattia molto grave (6).
La presunta incompetenza dei minori, nella prospettiva “protezionista”, € considerata lo stru-
mento con cui negare loro la dignita e lo status attribuito agli adulti e con cui giustificare lo sta-
to di soggezione e controllo perpetuato nei loro confronti (7). La protezione con cui si reagisce
alla vulnerabilita degli individui non necessariamente beneficia chi € nel bisogno, ma puo, al
contrario, aumentarne e rafforzarne la dipendenza (6). Nella prospettiva che i “liberazionisti”
sostengono si assume che permettere e favorire I'indipendenza faccia certamente parte del
compito educativo, non meno della cura stessa, della nutrizione e della protezione (8). Essere
in grado di stare al mondo senza il bisogno della guida altrui, emanciparsi e sapere badare a sé
nel rispetto dei propri convincimenti — in un’espressione, raggiungere 'autonomia morale — €
un traguardo che giova indipendentemente dal tipo di persone che questi pazienti decideranno
di essere (9). Il setting sanitario e lo specifico contesto della FC condividono tale obiettivo al-
meno per due robuste ragioni. L’autonomia morale ¢ il preludio all’esercizio dell’autodetermi-
nazione del paziente adulto e capace e alla titolarita decisionale che egli assume nella pratica
del consenso informato (10). Aiutare bambini e adolescenti malati dalla nascita a sviluppare
la capacita di decidere per sé ed a diventare partner primari dei loro medici nei processi de-
cisionali € un compito da molti anni attribuito ai professionisti sanitari che lavorano con i
minori d’eta (11). La seconda ragione ¢ che all’autonomia morale si accompagna, di norma,
I’emancipazione dalle figure adulte in termini di autogestione della malattia. Educare questi
pazienti a prendersi cura di sé fin dalla piu tenera eta € un compito che desta I'attenzione di
tutto lo staff sanitario perché quest’obiettivo educativo ha un rapporto diretto con il grado di
aderenza alle indicazioni terapeutiche che la condotta dei pazienti adolescenti esprimera nella
vita quotidiana.
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CHISONO GLIADOLESCENTI CON EC

Nell’adolescenza di un ragazzo con FC molti sono i fattori che possono variamente interve-
nire nella vita quotidiana, definendosi come ulteriori ostacoli: controlli clinici programmati,
riacutizzazioni e complicanze, immagine corporea deturpata (cicatrici, cateteri, difetti di cre-
scita e dimagrimento), dipendenza dalle figure genitoriali e vincoli alimentari e nello stile di
vita. L’adolescente puo desiderare di liberarsi dalla presenza invadente dei genitori, per poi
non riuscire a svincolarsi dal legame di necessaria dipendenza. In caso di malattia, il conflitto
tipicamente adolescenziale tra la spinta verso I’autonomia e il bisogno di protezione ¢ forte-
mente ampliato: la malattia tende in genere a mettere in una situazione di “blocco” il bisogno
di autonomia dell’adolescente, che vorrebbe emanciparsi, mentre la salute precaria lo obbliga
a regredire verso ulteriori richieste di protezione e dipendenza. I genitori, a loro volta, in una
prospettiva che pone la sopravvivenza fisica come unico obiettivo fondamentale da perseguire,
tendono a limitare in modo particolare 'autonomia dei figli, esasperando 'iper-protezione e
il controllo rispetto alla gestione delle cure e alla quotidianita dei ragazzi, col forte rischio di
ottenere risultati opposti a quelli sperati, cioé scarsa adesione alle terapie prescritte e probabili
comportamenti a rischio. La maturazione, nell’adolescente malato, sembra coincidere con la
presa d’atto realistica della propria limitatezza, della propria vulnerabilita. Queste difficolta e
frustrazioni sono all’origine di vissuti ed emozioni causa di atteggiamenti d’individualismo,
rabbia, violenza, solitudine e nichilismo. Le storie narrate dagli adolescenti con FC rivendica-
no con forza il loro bisogno di normalita e indicano la priorita di attribuzione di un senso alla
propria condizione “indipendentemente dalla malattia”. Tutto questo si accompagna inevita-
bilmente a un’importante e specifica presenza delle figure di riferimento familiare ed educati-
vo, presenza e accudimento che si connotano con valenza di maggiori bisogni assistenziali, di
sostegno e di vigilanza. A essi, spesso, segue I'inasprimento dei conflitti intrapsichici tra dipen-
denza e autonomia, con ripercussioni inevitabili nelle relazioni intra-familiari, specialmente
nelle fasi in cui ¢ fisiologicamente piu forte la tensione propria del processo d’individuazione.
Il tipo d’interazione e di risposta soggettiva e familiare a tali bisogni, quindi, ha una fondamen-
tale ricaduta sulla possibilita di prevenire I'insorgenza di co-morbilita fisica e psichica.

Dal punto di vista clinico, il paziente con FC puo affacciarsi all’adolescenza in condizioni molto
differenti. In questo periodo, infatti, si acuiscono le diversita tra forme cliniche lievi e gravi di
malattia (12) ed e riportato un decorso meno favorevole per le forme classiche e per le fem-
mine, che sembrerebbero avere un’aspettativa di vita ridotta rispetto ai maschi e che, nell’eta
adolescenziale, possono presentare un peggioramento clinico significativo di cui, ad oggi, non
€ ancora nota la causa (13). In particolare, per quanto riguarda la funzione respiratoria, stret-
tamente collegata alla qualita e alla durata di vita del paziente, € stato dimostrato, nel periodo
adolescenziale, un declino del FEV, del 2.5-3.0% per annum, nonostante, globalmente, sia
segnalato 'aumento nelle ultime decadi dei valori di FEV | nella popolazione FC (14). Fattori
collegati al decadimento del FEV_ in questa fascia d’eta sono, oltre all’aumento stesso dell’eta,
I’'eventuale infezione cronica da Pseudomonas aeruginosa, il diabete, la non ottimale correzio-
ne dell'insufficienza pancreatica e un piu alto numero d’infezioni polmonari.

Per quanto riguarda gli aspetti nutrizionali, per i pazienti con insufficienza pancreatica dai
dati dei registri di malattia si deduce che piu del 50% dei soggetti ha uno stato nutrizionale
insufficiente. Nel periodo puberale questo fatto puo interagire con lo sviluppo della massa mu-
scolare e I'aspetto fisico in termini di parametri antropometrici, oltre a incidere sulla funzione
respiratoria (15). Lo sviluppo puberale puo essere differente da quello dei loro coetanei, con la
possibilita di un menarca piu tardivo o di un ritardato sviluppo dei genitali maschili (16).

In via generale, lo stato di salute degli adolescenti con FC fa si che essi possano partecipare alla
vita sociale e civile propria della loro eta, frequentando gli stessi ambienti dei coetanei, svol-
gendo le stesse attivita e praticando sport, se abituati fin da piccoli. Essi possono avere la vita
“normale” di chi malato non €, a prezzo, pero, di un grande impegno quotidiano.
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LEDUCAZIONE DELPAZIENTEADOLESCENTE CON EC

La cura della FC ha assunto gradualmente la configurazione di un sistema complesso d’inter-

venti che richiede una solida alleanza fra curanti, pazienti e famiglie, da ridefinirsi continua-

mente nelle varie fasi di vita del paziente e del processo di cura. Per questo e oggi fondamen-

tale che il personale dei centri FC acquisisca un’adeguata formazione in ambito relazionale e

che sviluppi capacita d’integrazione e di lavoro in team, duttilita nell’approccio e disponibilita

a fare i conti con i risvolti emotivi di questa prolungata e intensa relazione di cura (17).

L’adolescenza ¢ la fascia di eta occupata da chi e piu prossimo, tra i minori, a divenire adul-

to. Nel setting sanitario € caratterizzata da almeno due elementi: la transizione alla medicina

dell’adulto e, alla luce della “dottrina giuridica del grande minore” (Mature Minor Doctrine),

I’'eventuale sviluppo di una piena capacita decisionale, la quale conferisce il diritto di autode-

terminarsi qualora il soggetto risulti pienamente dotato della capacita di discernimento.

Questa ¢ l'eta nella quale il concetto di “aderenza alle cure” assume una vistosa importanza.

Se nel corso dell'infanzia e ancora possibile per i genitori usare gli strumenti della persuasione

per convincere il minore a sottoporsi alle cure che potrebbe non essere motivato a svolgere e se

la coercizione € uno strumento che si dovrebbe del tutto evitare di utilizzare, a qualunque eta,

salvo ragioni di salute e sicurezza pubblica, con gli individui adolescenti € proprio indispensa-

bile che essi capiscano le ragioni e vogliano curarsi. Serve agire in termini sia di giustificazione

delle procedure richieste, sia di motivazione personale, azioni possibili solo se le basi delle

stesse hanno le radici nella modalita di presa in carico di paziente e famiglia fin dall’infanzia.

Il paziente e la famiglia sono stati educati, negli anni, su piu fronti. Di seguito, a titolo esempli-

ficativo, sono elencati i principali:

« conoscere la malattia e le sue manifestazioni specifiche nel paziente considerato, con riguar-
do anche alle forme non classiche della malattia;

« padroneggiare le norme comportamentali utili per evitare complicanze quali le infezioni,
tra cui le cross infezioni (segregazione dei pazienti);

« acquisire competenze tecniche nella gestione dei presidi e dei farmaci;

« autodeterminarsi nelle scelte, condizione indispensabile per mantenere la compliance alle
terapie;

« gestire il proprio tempo per dare spazio alle terapie;

 nutrirsi in modo equilibrato;

 eseguire esercizio fisico per mantenere al meglio la massa muscolare e ossea;

+ prevenire le complicanze future, ponendo in atto misure preventive;

+ essere consapevoli della cronicita della malattia (e soprattutto della fatalita della stessa).

In particolare, in eta adolescenziale sarebbe oggi auspicabile rispettare e programmare precise

tappe educative, riportate in tabella 1 (18).

Talvolta puo essere necessario liberarsi di tale “apparente normalita”, spesso causa di rifiuti,
difese e contrasti sia a livello intrapsichico, sia a livello interpersonale (19). Molti sono gli studi
che hanno indicato nella malattia cronica uno dei fattori di rischio per I'insorgenza di proble-
matiche psichiche e disagio psicosociale. La variabilita di tale ripercussione € correlata a fattori
quali la gravita, le strategie adottate per farvi fronte, gli stili educativi dei genitori, il supporto
psicosociale garantito alla famiglia, ’accessibilita ai servizi e I'efficacia del trattamento. Una
meta-analisi dei problemi emotivi e comportamentali nei soggetti dai 3 ai 19 anni con malattie
croniche di vario tipo ha rilevato che questi individui hanno un rischio elevato di sviluppa-
re problematiche generali di adattamento, con sintomi di ansia e depressione e disturbi del
comportamento (20). Ecco dunque perché si arriva a comportamenti che tanto preoccupano:
disattendere le prescrizioni mediche, allontanarsi da un comportamento atteso, auspicabile
in quanto autoprotettivo, ed autolesionismo. Tali comportamenti sono soltanto I'apice di un
profondo disagio, un grido di liberazione da quell’identita di soggetto malato che 'adolescente
non sempre riesce a sostenere ed accettare. La finalita di un’azione educativa, in questo senso,
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Educazione del paziente adolescente con FC: principali obiettivi. Modificata dalla referenza 18.

12 anni

13-14 anni

15-16 anni

17-18 anni

Descrivere che cos’e
la fibrosi cistica

Riconoscere i cam-
biamenti dei sintomi
e saperne fornire una
descrizione

Migliorare la capacita
di riconoscere i sinto-
mi e di descriverli

Contattare direttamen-
te 1 sanitari del Centro
per comunicare cam-
biamenti nello stato di
salute

Elencare i farmaci
che si assumono e
descrivere a che cosa
Servono

Rispondere diretta-
mente alle domande
poste dai sanitari du-
rante la visita medica

Presentarsi da solo

in ambulatorio per la
visita medica, sapendo
riferire sul proprio sta-
to di salute. Conoscere
le date degli appun-
tamenti per le visite
mediche

Programmare gli ap-
puntamenti per le visi-
te mediche

Conoscere le regole di
assunzione degli enzi-
mi pancreatici

Elencare i farmaci, la
dose e 'orario di as-
sunzione

Controllare i quantita-
tivi di farmaci a dispo-
sizione a casa e saper
ordinare, in tempo, la
scorta necessaria.

*Partecipare attiva-
mente all’organizzazio-
ne di un ciclo di terapia
endovenosa domici-
liare

Ordinare i farmaci di-
rettamente.

Conoscere la Legge
548/93 (Disposizioni
per la prevenzione e
cura della fibrosi ci-
stica) e i propri diritti
sociali

Ricordare I'importan-
za della fisioterapia
respiratoria e cono-
scerne le basi

Eseguire corretta-
mente la fisioterapia
respiratoria in modo
autonomo

Proseguire con il
controllo e il “raffor-
zamento” dell’impor-
tanza della fisioterapia
respiratoria.

Conoscere le basi e le
indicazioni della venti-
lazione non invasiva

Saper alternare diverse
tecniche di fisioterapia
respiratoria e gestire
in autonomia la ven-
tilazione meccanica
non invasiva, qualora
necessario

**Rispondere alla cu-
riosita dei coetanei e

percepire le preoccu-
pazioni e le ansie dei

genitori

Conoscere i comporta-
menti “a rischio” (bere,
fumare, ecc.) ed iloro
effetti sulla salute

Conoscere i temi dell’a-
buso di sostanze

*Un problema rilevante, nella FC, ¢ quello della necessita frequente di eseguire, anche in stato di
relativo benessere, in casi particolari, terapie endovenose protratte. Questo comporterebbe lunghi
periodi di ospedalizzazione per cui, con procedure differenti, i vari Centri di riferimento si sono im-
pegnati a trovare soluzioni alternative per eseguire la terapia a domicilio. Un ruolo fondamentale e
previsto per il paziente, che deve accettare di eseguire la terapia a domicilio (consenso), riconoscere i
possibili problemi locali ed interagire con il Pediatra di famiglia e gli infermieri delle cure domiciliari
per le problematiche tecniche e cliniche che possono verificarsi. In eta adolescenziale ¢ importante
che questo ruolo sia assunto direttamente dall’adolescente stesso.
**La FC, nella maggioranza dei pazienti, non ¢ immediatamente visibile in tutti i suoi aspetti sinto-
matologici, evidenti e drammatici. Questo dato, di per sé positivo, puo acuire i conflitti psicologici
riguardo alla scelta di comunicare agli altri la propria condizione (o la condizione del figlio).
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potrebbe essere per 'adolescente crescere con una sensazione e una rappresentazione di sé
positiva e in questo percorso gli adulti (genitori, medici, infermieri ed insegnanti) non pos-
sono decidere per lui, ma devono piuttosto prospettargli altre vie e altri possibili traguardi,
se lo scopo dell’adolescente pare irraggiungibile o non meritevole di essere raggiunto. Parte
importante del lavoro psicologico con i ragazzi e le ragazze con FC riguarda i seguenti temi: il
rapporto con i pari, il confronto con essi, la posizione della dimensione FC nella relazione con
gli altri, cosi strettamente connessa alla posizione che la FC assume nella rappresentazione di
sé, e con quale peso e capacita d’integrazione s’inserisce nel processo d’individuazione di cia-
scun giovane. I ragazzi e le ragazze chiedono di stare con loro nel dolore, di essere accolti nei
vissuti depressivi e di essere aiutati a risollevarsi mantenendo viva la speranza e I'investimento
nei confronti di una vita degna di essere vissuta pienamente, nonostante le difficolta innegabili
che la malattia comporta.

Uno degli scopi principali del modello educativo che qui proponiamo ruota intorno al ruolo del
paziente come pari nelle scelte di cura e nella valutazione degli esiti delle cure stesse. Questo
concetto ha trovato “casa” nel “Manuale per 'autovalutazione, la revisione esterna fra pari e
della qualita dei Centri FC” stilato nel 2012 (21). Solo un’équipe realmente multidisciplinare,
che coinvolga medici, infermieri, fisioterapisti, bioeticisti e psicologi, € in grado di soddisfare
sufficientemente i bisogni di un adolescente portatore di una grave patologia fisica (19). L’e-
sperienza clinica costruita nel ricco lavoro con i ragazzi e le ragazze con FC insegna a doversi
sintonizzare con i peculiari bisogni e tempi di ognuno di loro, cosi come con la specifica moda-
lita di chiedere sostegno e di sostare (o di allontanarsi a seconda dei momenti) nella relazione
di aiuto. Il setting ¢ flessibile, la stanza delle parole assume per loro la forma dell’ambulatorio,
del letto d’ospedale, della conversazione al telefono, in base alle circostanze o alla richiesta che
I’adolescente ci pone e al modo che sente piu adatto a sé per divenire contattabile, per comuni-
care e permetterci di entrare con lui nel mondo delle emozioni e della condivisione.

CONCLUSIONI

Gli adolescenti ammalati sono portatori di molteplici e complessi bisogni che devono essere
riconosciuti con sufficiente chiarezza per offrire risposte congrue ed efficaci. Alla base del rap-
porto educativo deve esserci, da parte dei curanti, la disponibilita a misurarsi con il conflitto che
e proprio di questa fase evolutiva e ad accoglierlo come momento essenziale dello sviluppo e
come passaggio obbligato in un crocevia decisivo ai fini della costruzione dell’identita; € inoltre
essenziale che questo conflitto sia affrontato, per le caratteristiche precise con cui si esprime, in
presenza della patologia. Per questo e indispensabile integrare la medicina basata sull’evidenza
con l'apporto delle Medical Humanities; occorre infatti che gli operatori affianchino alle capa-
cita tecniche doti relazionali. Ormai da anni la competenza medica e, di conseguenza, il ruolo
educativo che ad essa € vincolato “consiste nell’uso abituale e giudizioso della comunicazione,
della conoscenza delle abilita tecniche e del ragionamento della comunita” (22).
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Riassunto: La SIDS ¢ un evento ancora inspiegabile; un fatto inatteso; non ci sono segni di allarme o pericolo
prima che esso accada. Si viene colti impreparati, nell'impossibilita di agire e di sostenere la situazione. La morte
di una persona amata provoca sempre una grande sofferenza, ma la morte di un bambino € acuta e insostenibile,
e paralizza non solo i genitori ma l'intera famiglia. L’'unica cosa che al momento puo essere fatta per prevenire la
SIDS é diffondere in modo capillare le Raccomandazioni per una Nanna Sicura. In tal senso si € speso il Ministero
della Salute e alcune regioni illuminate hanno seguito le indicazioni. Certamente ancora molto deve essere fatto
per evitare comportamenti a rischio. Lo scopo di quest’articolo ¢ diffondere queste indicazioni, anche grazie al
supporto dell’Associazione SEMI per la SIDS.

Parole chiave: SIDS, prevenzione, domande, genitori

Summary: SIDS is a still unexplained event; an unexpected event; there are no signs of alarm or danger before
it happens. Everyone is caught unprepared, unable to act and to support the situation. The death of a loved one
always causes a great suffering, but the death of a child is acute and unbearable, paralyzing not only the parents
but the entire family. The only thing that currently can be done to prevent SIDS is so widespread dissemination
Recommendations for Safety Sleep. To that effect it has spent the Ministry of Health and some illuminated re-
gions. But certainly much more needs to be done to avoid risky behavior. The purpose of this article is to spread
these informations, thanks to the support of the Association SEMI for SIDS.

Key words: SIDS, prevention, questions, parents

La Sudden Infant Death Syndrome (SIDS), comunemente conosciuta come “morte in culla”, e
stata definita come entita nosologica nel 1969.

Questo ¢ il nome dato alla morte improvvisa ed inaspettata di un lattante apparentemente
sano, che rimane inspiegata, anche dopo l'esecuzione di un’indagine post-mortem completa,
comprendente: I'autopsia, 'esame delle circostanze del decesso e la revisione della storia cli-
nica del caso (1).

Cio significa che quella di SIDS € una diagnosi di esclusione e che non sappiamo ancora con esat-
tezza perché questi bambini muoiano. L'incidenza media della SIDS nei paesi industrializzati e
di circa un caso ogni 2000 bambini nati vivi e ci0 equivale, in Italia, a circa 250 bambini ’anno.
Il tasso d’incidenza varia considerevolmente fra paesi diversi ma anche tra gruppi etnici all'in-
terno dello stesso paese. La SIDS ¢ tuttora la prima causa di morte tra I’eta di un mese e un
anno; questo perché altre malattie altrettanto pericolose e potenzialmente fatali sono pre-
venute o curate con successo. Una delle caratteristiche epidemiologiche pit impressionanti
della SIDS e la sua tipica distribuzione per eta. Gli eventi sono rari nel periodo neonatale, poi
mostrano un brusco aumento nel secondo mese di vita, un picco intorno ai 3-4 mesi di eta e
quindi una graduale diminuzione. Pertanto, il 75% delle morti si verifica frai 2 ed i 4 mesi di
vita, ed il 95% entro i 9 mesi di eta.

La SIDS avviene prevalentemente nel periodo invernale. Dei bambini che muoiono, circa il
60 % sono maschietti. E una morte che avviene rapidamente, durante il sonno, sia di giorno
sia di notte, sia in culla che nel passeggino, sia nel seggiolino della macchina che in braccio
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ai genitori, senza segni di sofferenza. E molto importante differenziare questa entita dal piu
vasto numero di lattanti che vanno incontro a Sudden Unexpected Infant Death (SUID) che
comprende tutti i bambini che vanno incontro a morte inattesa nel primo anno di vita; in al-
cuni di essi, dopo gli accertamenti necessari di tipo autoptico e di revisione della storia clinica
insieme alle circostanze del decesso, si arriva ad un’identificazione della causa di morte. In
tali casi s’identificano, infatti, soffocamento, intrappolamento, infezioni, inalazione, traumi,
patologie congenite (2). La SIDS invece € una morte che rimane inspiegata. Non e prevedibile.
La ricerca sta indagando su possibili alterazioni del tronco dell’encefalo e sull’alterazione del
sistema nervoso serotoninergico.

La serotonina ha un ruolo centrale nella regolazione del ritmo respiratorio, del’'omeostasi dei
gas ematici, della temperatura corporea, della circolazione ematica, del ritmo circadiano, del
sistema di arousal (3-4). Ed e stato evidenziato come i topi transgenici portatori di anomalie
del sistema serotoninergico vadano incontro ad apnee severe ed elevata mortalita nel corso
dello sviluppo (5). In tal senso uno studio italiano ha evidenziato come tali alterazioni possa-
no ritrovarsi sia in pazienti deceduti per SIDS che in pazienti con Apparent Life Threatening
Event (ALTE) idiopatica (6).

Al momento non vi sono spiegazioni scientifiche sul perché avvenga una SIDS, ma si ritiene
valida la “teoria del triplice rischio”, per la quale una combinazione di fattori, (vulnerabilita
biologica, fascia di eta critica e fattori epidemiologici) pur non essendo di per se stessi cause,
concorrono a rendere il lattante piu vulnerabile a presentare un’asfissia fatale (7).

La SIDS si puo solo prevenire adottando norme di comportamento che rendono sicuro il sonno
del bambino. Nei paesi (USA, Francia, Nuova Zelanda, Australia, Paesi Bassi e Regno Unito) in
cui le raccomandazioni per la riduzione del rischio sono state adottate attraverso campagne di
massa, si € registrata una diminuzione delle morti con picchi anche del 50%. Raccomandazio-
ni che anche il nostro ministero della salute ha fatto proprie, invitando le regioni ad aderire:
lart.4 della legge 2 febbraio 2006, n. 31 invita a promuovere campagne di sensibilizzazione
per una corretta informazione sulle problematiche connesse alla SIDS. Alcune regioni hanno
realizzato campagne informative rivolte alla popolazione dei neo genitori e messe in atto nei
punti nascita.

INDICAZIONIPER PREVENIRE A SIDS

» Posizionare sempre il bambino a pancia in su;

« Non fumare in gravidanza e non far soggiornare il bambino in ambienti dove si ¢ fumato
come in casa o in macchina;

« Far dormire il bambino su di un materasso rigido di dimensioni adeguate al lettino o culla,
evitando che si formino spazi vuoti, evitando I'uso di cuscini, piumoni ed altre superfici
morbide ingombranti;

« Tenere fuori dal letto del bambino giochi ed oggetti soffici, biancheria sfusa ed altri oggetti
potenzialmente pericolosi;

 Evitare di condividere il letto con i genitori e/o altri bambini ma porlo nel proprio letto,
nella stanza con i genitori o nella propria stanza, ponendolo in modo che i piedi tocchino il
fondo del letto evitando cosi che scivoli sotto le coperte;

« Evitare di coprire eccessivamente il bambino durante il sonno, considerando che 'ambiente
deve essere a 18/20 C;

« Sipuo usare il succhiotto, introducendolo dopo il primo mese di vita (interferenza con I'ini-
zio dell’allattamento al seno) e sospendendolo possibilmente entro I'anno di vita, per evita-
re un eventuale disturbo allo sviluppo dei denti;

« Non farsi sostituire da apparecchi di monitoraggio del sonno del bambino, controllando il
bambino personalmente durante il sonno;

« Allattare al seno il proprio bambino.
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La posizione prona € associata ad un rischio dieci volte maggiore e quella di fianco ad un ri-
schio tre volte maggiore di presentare SIDS.

I bambini nati prematuri hanno un rischio piu elevato di presentare una SIDS.

Nelle tabelle 1 e 2 sono evidenziati i fattori di rischio, modificabili e non, per la SIDS: vanno
conosciuti da noi pediatri e presi in attenta considerazione (8).

SIDS Fattori di rischio “modificabili”.

|

Posizione prona durante il sonno

Esposizione al fumo di sigaretta

Surriscaldamento

Condivisione del letto

Non impiego del succhiotto

SIDS Fattori di rischio “non modificabili”.

Sesso maschile

Razza nera

Madri “teen-agers”
Multiparita
Prematurita

Tossicodipendenza

Basso livello socio-economico

E fondamentale comunicare che, nonostante le numerose campagne stampa portate avanti in
tal senso, non ci sono correlazioni tra vaccini e SIDS (9-10).
Le domande piu frequenti dei genitori quando si parla della SIDS sono illustrate nella tabella
3; le risposte del pediatra devono rassicurare ed insegnare.

Domande piu frequenti dei genitori quando si parla della SIDS.

Quale e 'ambiente ideale per fare dormire il mio bambino?

Quale comportamento per ridurre il rischio SIDS?

Come usare il succhiotto?

Posso avere altri figli in caso di morte di uno?

Il vaccino e pericoloso?

Allatto e dormiamo nel lettone assieme. Aumento il rischio?

Ogni quanto lo devo controllare nel sonno?

Lo devo svegliare ogni tanto?

Se vedo che non respira bene che devo fare?
La temperatura della stanza?
Se ha il naso sporco e pericoloso? Che devo fare?

L’educazione terapeutica, quel processo sistemico continuo e centrato sul paziente che va
adattato all’evoluzione del modo di vivere dell’individuo, ha quindi un ruolo fondamentale che
vede coinvolte piu figure dell’ambito sanitario; € evidente, infatti, che un corretto stile di vita di
un lattante puo davvero evitare il verificarsi di questa tragedia, per la famiglia e I'intera societa.
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EQUANDO UNA SIDSAVVIENE?

L’assenza d’informazioni e causa nei genitori di un senso di colpa insieme ragionevole e di-
struttivo. Proprio perché si ¢ di fronte ad una morte senza ragione, si finisce per cercare una
colpa in se stessi. Si pensa di avere sbagliato, di non avere protetto a sufficienza il proprio bam-
bino. Un senso di responsabilita che qualche volta resta appena percettibile, altre volte diventa
un’ossessione che rende difficile vivere.

E fondamentale tutelare anche i fratelli o sorelle. Dal momento che essi non sono in grado di
parlare della morte nello stesso modo di un adulto, pu¢ sembrare che la neghino o che la cosa
non li riguardi. In realta possono cominciare a comportarsi male, ad avere incubi notturni, a
riprendere ad avere enuresi o altri fenomeni regressivi. Possono modificare completamente il
tono dell'umore, diventando taciturni e riservati oppure logorroici e irrequieti. Non bisogna
nascondere il dolore in presenza dei figli e bisogna, come sempre, raccontare loro la verita nel
modo piu semplice possibile. Bisogna rassicurarli che nessuno € responsabile della morte del
piccolo e che essi non rischiano di morire nello stesso modo.

Dal punto di vista legislativo, nel tempo sono stati messi in atto leggi e decreti per condurre
adeguatamente il riscontro diagnostico. La legge n.31 del 2 febbraio 2006 stabiliva che “i lat-
tanti deceduti improvvisamente entro un anno di vita devono essere prontamente sottoposti
con il consenso di entrambi i genitori a riscontro diagnostico”. Ma I'applicazione della legge &
stata resa difficile dall’assenza di protocolli condivisi e dalla marcata differenza di organizza-
zione a livello delle diverse regioni italiane.

Il decreto ministeriale del 21 dicembre 2007 identificava i criteri di individuazione dei centri di
riferimento per il riscontro diagnostico sulle vittime della SIDS e di morte insospettata del feto.
Il 22 novembre 2014 € stato pubblicato in Gazzetta Ufficiale il decreto 7 ottobre 2014 di appro-
vazione dei protocolli diagnostici “protocollo di indagini e di riscontro diagnostico nella morte
improvvisa infantile - legge 2 febbraio 2006, n. 31, art.1, comma 2” e “morte inaspettata di feto
di eta gestazionale superiore alla 25a settimana”. La pubblicazione dei protocolli diagnostici
ha dato finalmente attuazione a quanto previsto dalla legge 2 febbraio 2006, n. 31 “disciplina
del riscontro diagnostico sulle vittime della morte improvvisa del lattante (SIDS) e di morte
inaspettata del feto” definendo due percorsi diagnostici distinti sulla base del parere del Consi-
glio Superiore di Sanita del 5 giugno 2008, che aveva rilevato, infatti, che la morte improvvisa
del lattante e la morte inaspettata del feto sono condizioni completamente distinte che richie-
dono due protocolli diagnostici separati.

Detti protocolli, elaborati da un apposito gruppo di lavoro, definiscono in modo particolareg-
giato tutte le tappe del riscontro diagnostico:

 Indagine medico-legale;

» Autopsia;

« Diagnosi molecolare infettivologica;

« Accertamento tossicologico;

« Valutazione genetica;

» Consulenza genetica;

 Indagini citogenetiche;

« Sui lattanti deceduti improvvisamente e sui feti deceduti anch’essi senza causa apparente.

Tali documenti sono stati sottoposti alla valutazione del Consiglio Superiore di Sanita, che ha
espresso all'unanimita parere favorevole. Considerato che la prevenzione si basa anche sul-
la migliore conoscenza delle alterazioni riscontrabili nei vari organi e sull’'individuazione dei
meccanismi che ne sono alla base, le attivita di ricerca e prevenzione realizzabili attraverso
l’applicazione dei due protocolli diagnostici si pongono come un’assoluta priorita di salute
pubblica. Alcune regioni sono virtuose e molto avanti in tal senso, dalla capostipite Toscana,
alla Liguria, alla Lombardia, al Piemonte. Ma nel resto del paese questi percorsi sono ancora
da identificare e molto c’¢ ancora da fare.
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LASSOCIAZIONE SEMI PER LA SIDS

In Italia € attiva oramai da 26 anni I’Associazione Semi per la SIDS, cioé un’organizzazione
costituita in prevalenza, anche se non esclusivamente, da genitori di bambini vittime di morte
improvvisa nel primo anno di vita, che con questa affiliazione intendono sviluppare un forte
impegno per mantenere viva la memoria del loro bambino e la volonta di cambiare le cose.
L’impegno prioritario dell’Associazione ¢ di sostenere le famiglie colpite, ascoltandole e
condividendo il dolore, informandole sulla Sudden Infant Death Syndrome e sull'importanza
di sottoporre il bambino al riscontro diagnostico, mettendole in contatto con medici che pos-
sano accoglierli e fornire loro le spiegazioni utili a comprendere cosa possa essere accaduto,
accompagnandole durante il percorso che portera all’elaborazione del lutto.

L’informazione & indispensabile per evitare che al dolore di una morte improvvisa e inattesa,
si vadano ad aggiungere un devastante senso di colpa ed un frainteso senso di responsabilita
che ricadono sulle famiglie, nel periodo successivo alla morte del bambino.

L’aiuto ed il sostegno psicologico continuano nel tempo fino a quando la famiglia si sentira in
grado di riprendere la sua vita. Nel caso in cui la famiglia desideri avere un altro figlio, I'as-
sociazione cerca di sostenerla durante il primo anno di vita del bambino successivo con un
adeguato programma che prevede tra I’altro il monitoraggio domiciliare con monitor cardiore-
spiratorio. L’associazione ha inoltre fra i suoi obiettivi la diffusione d’informazioni sulla SIDS,
sulle misure preventive adottabili e I'incoraggiamento degli studi e delle ricerche scientifiche.
Nella Figura 1 potete vedere 'opuscolo “per loro € meglio” prodotto a tale scopo, diffuso nei
centri nascita e disponibile sul sito dell’associazione in varie lingue (albanese, arabo, cinese,
inglese, rumeno, spagnolo).

Fig. 1. Opuscolo “per loro e meglio”.

La SIDS - Sudden Infant Death Syndrome:

@1a mort improwisa dl atarieclamata anche morie i cula Anche l'impiego del Succhiotto
e pud colpire i bambini nel primo anno di vita. g NG
L cause sono ancora sconosciute durante il sonno puo ridurre
T AT T ST & . il rischio di SIDS
Dreventivilche sono stai qui descrit Per Ioro e Megllo

Per informazioni rivolgersi oltre che al vostro Pediatra

Associazione Semi per la SIDS onlus - Seeds for SIDS g
Che svolge attivita di sostegno alle famiglie e stimolo alla
ricerca.

The Association Seeds for SIDS/onlus
that gives support to families and encourages research

Associazione Semi per la SIDS/onlus
50122 Firenze - Piazza S.S. Annunziata, 12
tel. 346 1864751
e-mail posta@sidsitalia.it
wwwisidsitalia.it

€ tuttavia importante
. Introdurlo dopo il primo mese di vita
. Non forzare il bambino se lo rifiuta
. Se lo perde non va reintrodotto
. Evitare di immergerlo in sostanze
edulcoranti
. Sospendere l'uso entro I’anno di vita

Fresco € Meglio Allattatelo al seno

T

nei primi mesi di vita * Durante !a gravidanza * Non copritelo troppo all ‘Iatte materno é il migliore
* Quando é nato * Non avvolgetelo stretto alimento
- La posizione piu idonea per * Non Fumate/non tenete nelle coperte . Fate il possibile per allattare
dormire & quella‘sulla schiena il bambino in ambienti - Tenetelo lontano da fonti il vostro bambino
* Non fatelo dormire a pancia dove si fuma di calore:
sotto ne di fianco la temperatura ambientale
- Fatelo dormire su materasso ideale ¢ di 18-20 C°*
rigido senza cuscino, nella - Se ha la febbre puo aver bisogno
vostra stanza ma non di essere coperto di meno,
nel letto con voi mai di piu
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BABYLOSS AWARENESS DAY

Il 15 ottobre si celebra quello che in italiano significa “giorno di sensibilizzazione per la perdita
di un bambino”, iniziativa nata negli USA nel 1983 ed arrivata in Italia solo nel 2007.

E una giornata nata con l'intento di stimolare la ricerca in campo prenatale e perinatale, ma
al contempo di commemorazione. In questa triste serata si usa accendere una candela per
ricordare con una scia di luce tutti i bimbi mai nati, nati morti o deceduti precocemente, ma
soprattutto per dare speranza a tutte le mamme che hanno subito questa terribile perdita.

Il mese di ottobre € dedicato a sollevare I’attenzione pubblica sulle tragedie che colpiscono
tante famiglie in Italia e nel mondo, come la morte intrauterina, 'aborto spontaneo anche pre-
coce, la morte neonatale e la morte improvvisa del lattante (SIDS).

In questo mese sono organizzati incontri e appuntamenti per informare, insegnare, educare,
sostenere, supportare e dare uno stimolo alla ricerca e alla prevenzione.

Questo perché la morte perinatale riguarda cinque milioni di bambini ogni anno in tutto
il mondo.
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Il pediatra di famiglia e il suo ruolo nei processi
educativi dei bambini con patologia respiratoria cronica

The pediatrician primary care and its role in the educational process of children with chronic respiratory disease

Massimo Landi
Pediatria di Gruppo — AslTO1 — Torino Collaboratore di ricerca Allergologia e Pneumologia
Pediatrica; Istituto di Biomedicina e Immunologia Molecolare CNR Palermo

Corrispondenza: Massimo Landi email: landi@alma.it

Riassunto: Il pediatra di famiglia &, in genere e per la maggior parte del suo tempo, impegnato in attivita di tipo
preventivo-sociale ed a fronteggiare problematiche acute intercorrenti. Tuttavia ¢ possibile che nel corso degli
anni di attivita ci si debba fare carico di malattie croniche; alcune di queste, come ad esempio quelle inerenti 'ap-
parato respiratorio possono essere molto impegnative e richiedere modelli assistenziali complessi.

Parole chiave: malattia respiratoria cronica, pediatria di famiglia, ADI (Assistenza Domiciliare Integrata),
Telemedicina

Summary: The pediatrician primary care is, in general, and for most of his time engaged in preventive-social
activities and to deal with inter-current acute problems. However it is possible that over the years of work we
should take charge of chronic diseases; some of these, such as those inherent in the respiratory system can be very
demanding and require complex care models.

Key words: chronic respiratory disease, Pediatric primary care, ADI (Integrated Home Care), Telemedicine.

INTRODUZIONE

La malattia cronica respiratoria non €, fortunatamente, cosi frequente nei nostri ambulatori.
Tuttavia, con il miglioramento dell’assistenza ospedaliera e delle tecnologie, il numero di bam-
bini che sono dimessi dall’ospedale e giungono sul territorio, & sicaramente aumentato.
D’altro canto I'obiettivo primario da raggiungere € proprio la domiciliazione del paziente sia
per motivi gestionali sia psicologici.

Diverse sono le patologie che possono essere in causa: neuromuscolari, alterazioni della gab-
bia toracica, esiti di prematurita, fibrosi cistica, patologie metaboliche e malformazioni, pato-
logie ostruttive, ipertensione polmonare ed altre (1-2).

L’analisi dei bisogni di questi bambini e delle loro famiglie € certamente complessa.

Ci sono ovviamente bisogni clinici (controllo dei sintomi), tecnologici (apparecchiature, pa-
rametri tecnici), psicologici (capacita dei genitori di gestire le situazioni), etici, economici ed,
infine, anche religiosi, considerando la multi etnicita a cui oggi spesso ci troviamo di fronte.

ILRUOLO DEL PEDIATRA DI FAMIGLIA

E dunque questo il contesto in cui si muove il Pediatra di famiglia il cui ruolo diventa centrale
per molti aspetti:

Organizzativi

Deve essere il collettore dei bisogni della famiglia, cercando di facilitare quelle che sono le esi-
genze quotidiane che vanno dalla prescrizione dei farmaci, al rapporto con la farmacia dell’A-
SL per il fabbisogno di materiale di consumo e con il personale infermieristico spesso dedicato
a questi pazienti.
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Inoltre, aspetto forse piu importante, deve essere 'interfaccia con il servizio ospedaliero che
ha gestito il bambino fino alle dimissioni.

Sotto questo punto di vista, I’attivazione del’ADI (Assistenza Domiciliare Integrata) rappre-
senta probabilmente il miglior sistema di assistenza integrata, un sistema in cui gli attori prin-
cipali possano interagire con facilita.

L’assistenza domiciliare puo dirsi tale quando la collaborazione tra professionalita sanitarie e
sociali realizza un progetto unitario; una stretta collaborazione tra ospedale e territorio per-
mette di domiciliare anche pazienti con patologie complesse.

E quindi un livello di assistenza con un’organizzazione complessa (Figura 1) (3) che deve “adat-
tarsi” ad obiettivi di cura e condizioni cliniche e socio familiari specifiche e talvolta uniche per
ogni paziente.

Tale complessita ha fatto si che esistano situazioni diverse non solo sul territorio nazionale, ma
anche nelle stesse regioni (3).

Fig. 1. Modelli di organizzazione.

Continuita
terapeutica

Pianificazione

organica delle

attivita degli interventi

Collaborazione Valutazione
della famiglia degli esiti
Psicologici

Eventuali contatti con gli assistenti sociali o con i mediatori culturali che possono essere di
supporto alla famiglia.

Nella real life ovviamente le cose non sempre “filano” nel modo giusto.

E evidente che le variabili sono molte: umane da un lato e sanitarie dall’altro.

Diverse sono le gravita delle malattie e diverse sono le persone implicate.

Al di 1a di quelli che sono i modelli assistenziali applicabili, tra cui 'ADI & certamente un
modello da seguire, il collante e rappresentato dalla buona volonta di tutti gli attori, genitori
compresi.

La gestione di queste variabili puo essere complessa e per certi versi il Pediatra di famiglia puo
essere un importante ammortizzatore.

Per esperienza personale, so che dare I'idea di essere una “squadra” puo facilitare le cose e puo
portare a buoni risultati gestionali.

Un momento delicato € certamente quello dei primi giorni a casa dopo la dimissione: il passag-
gio tra la sicurezza e le cure dell’ospedale ed il doversi occupare praticamente di molti aspetti,
puo rappresentare un carico psicofisico importante modificando non solo la qualita della vita
nelle mura domestiche ma anche la vita di relazione.

Occorre inoltre considerare che nella maggioranza dei casi la persona di riferimento su cui
ricade il carico maggiore ¢ la madre, che spesso deve rinunciare al suo lavoro e, di fatto, ad
aspetti importanti della sua vita.

Se sono presenti fratelli non € infrequente il dover intervenire con supporto psicologico, so-
prattutto se in eta prescolare. L’inevitabile “allontanamento” della madre ed il fatto di vivere
una disabilita rappresentano aspetti importanti da non sottovalutare.

La vita di relazione della famiglia viene ovviamente modificata, per evidenti motivi, inoltre la
casa diventa un po’ un “porto di mare”: il medico passa due o tre volte alla settimana ad orari
diversi, cosi come il personale infermieristico, i fornitori dei materiali di consumo etc.

Tecnici

Deve acquisire alcune competenze tecniche delle eventuali apparecchiature presenti al domi-
cilio del paziente al fine di supportare la famiglia e poter interagire con il reparto ospedaliero.
La Telemedicina ha certamente rappresentato un grande passo avanti dal punto di vista della
gestione di questi ammalati.
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La possibilita del controllo remoto delle apparecchiature e delle funzioni vitali di questi am-
malati, sia da parte del centro di riferimento che da parte del pediatra di famiglia, rappresenta
certamente uno strumento importante di gestione e di tranquillita per la famiglia.

Il problema “architettonico” non € da sottovalutare; spesso le case non sono adeguate (ascen-
sori, scale etc.), gli alloggi, in particolare se di dimensioni ridotte, possono rappresentare cer-
tamente un problema (4). Nell’esperienza personale ho sempre visto “dedicare” una stanza al
piccolo malato con conseguenti ed inevitabili disagi.

Le apparecchiature necessarie sono molte ed in genere ingombranti (5). Dal punto di vista ge-
stionale, la telemedicina in generale rappresenta un aspetto importante e la mia esperienza in
questi anni € stata sicuramente positiva. Puo sembrare uno strumento complesso ma in realta,
una volta compreso, € uno strumento facilitatore e che contribuisce a rasserenare la famiglia
che si sente protetta. In tal senso si esprime una recente review (6) sul tema: “ il vantaggio piu
consistente e stato riportato quando la telemedicina viene utilizzata per la comunicazione e la
consulenza o il monitoraggio remoto in condizioni croniche come le malattie cardiovascolari e
respiratorie, con miglioramenti negli esiti quali la mortalita, la qualita della vita, e la riduzione
dei ricoveri ospedalieri”.

CONCLUSIONI

In conclusione la gestione di un bambino con patologia respiratoria cronica ha aspetti inevita-
bilmente complessi.

Il modello assistenziale migliore e certamente quello che permette di creare una rete tra il centro
specialistico ed il territorio, rappresentato dal Pediatra di famiglia e dal personale dell’ADI.

Gli attori di questa collaborazione devono potersi “parlare” con facilita per fronteggiare in tempi
brevi le necessita che via via si vengono a creare, soprattutto nelle fasi iniziali di rodaggio in cui la
famiglia si sente sotto pressione ed ha paura di essere abbandonata nella gestione del bambino.
Occorre inoltre ricordare che i progressi della medicina, soprattutto dal punto di vista tecnologi-
co, possono contribuire a distogliere I'attenzione dal malato focalizzandola sulla malattia.
Questo aspetto puo rendere piu difficile il rapporto tra il paziente, che ¢ ovviamente in condi-
zione di fragilita ed il medico che spesso lavora in situazioni di stress emotivo.

In ultimo, ma non certo meno importante, ’'aspetto economico: inutile dire che senza le risor-
se non € possibile mantenere e gestire questa "rete”.
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L’educazione terapeutica nelle malattie respiratorie:
il punto di vista delle associazioni dei pazienti

Therapeutic education in respiratory diseases: patients’ associations point of view
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Presidente Associazione Laziale Asma e Malattie Allergiche — ALAMA, aderente a Federasma e
Allergie Onlus — Federazione Italiana Pazienti
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Riassunto: In Italia le malattie respiratorie rappresentano la terza causa di morte mentre le malattie allergiche
e ’'asma sono la prima causa di malattia cronica nella fascia di eta pediatrica (0-14 anni).

L’educazione terapeutica € uno strumento importante per permettere al paziente e alla famiglia/caregiver di
conoscere la malattia, i fattori di rischio, le misure di prevenzione utili a contrastarli, le terapie e gli ausili tera-
peutici disponibili e come utilizzarli correttamente. L’educazione terapeutica permette di acquisire delle compe-
tenze necessarie a gestire la malattia, 'impatto che avra nella quotidianita, nelle abitudini, nei rapporti scolastici/
lavorativi/sociali, nel vissuto personale, attraverso un percorso continuo di sostegno e apprendimento, aggiorna-
mento e valorizzazione delle competenze acquisite e delle proprie potenzialita. In questi percorsi le associazioni
dei pazienti hanno un ruolo importante nel dare un qualificato contributo di esperienze.

Parole chiave: Educazione terapeutica, formazione, associazioni dei pazienti, asma, malattie respiratorie, ma-
lattie croniche, autogestione della malattia

Summary: Respiratory diseases in Italy represent the third death causes while the allergic diseases represent
the first causes of chronic diseases in pediatric ages (0-14 y.o.).

Therapeutic education represent an important tool allowing the patient and his family/caregiver to know the dis-
eases, the risk factors, the preventive measures to contrast them, the therapies, the available therapeutic aids and
how use them in the right way; in addition, the therapeutic education is an ongoing process of support, learning,
development and upgrade of the acquired skills and of their proper potentialities; lastly, the therapeutic educa-
tion allows the patient to acquire competences and information to treat the disease and to face the impact that it
would have to his life, habits, personal experience and working/school and social relationship. Routes in which
the patient’s associations got an important role in give a qualified help of experiences.

Key words: therapeutic education, training, patient organizations, asthma, respiratory diseases, chronic dis-
eases, self-management of disease

INTRODUZIONE

Le malattie croniche rappresentano una sfida importante per i sistemi sanitari in merito alla
loro sostenibilita. Tra le malattie croniche, quelle allergiche e ’asma rappresentano ormai da
anni nel nostro Paese la prima causa di malattia nella popolazione pediatrica (0-14 anni) e
impongono una presa di coscienza collettiva che affronti questa problematica, anche alla luce
delle previsioni epidemiologiche che indicano nel 2020 I’anno in cui il 50% della popolazione
pediatrica italiana sara affetta da malattie allergiche e asma. Alla luce di questi dati emerge,
prepotentemente la necessita di intervenire con politiche nazionali e locali che tengano conto
delle necessita di gestione di queste patologie croniche fortemente influenzate dall’ambiente e
dalle sue condizioni.

Nella gestione delle malattie croniche, il paziente e coloro che se ne prendono quotidianamen-
te cura (genitori nel caso di bambini/adolescenti, famiglia/caregiver nel caso di pazienti adul-
ti e anziani o non autosufficienti) hanno un ruolo di primo piano, in quanto co-attori, insieme
ai medici e al personale sanitario, delle procedure gestionali e dei percorsi di cura e di assi-
stenza che, per ogni singolo paziente ed in funzione della sua specificita, della sua condizione
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di malattia e dei determinanti sociali di salute, devono essere messi in atto. In questo contesto
I’educazione terapeutica gioca un ruolo importante nel disegno di sistema.

Secondo la definizione dell’Organizzazione Mondiale della Sanita, “l'educazione terapeutica
consiste nell’aiutare il paziente e la sua famiglia a comprendere la malattia ed il trattamento,
a collaborare alle cure, a farsi carico del proprio stato di salute ed a conservare e migliorare
la propria qualita di vita”. Cio implica la necessita per il curante di approcciare in maniera
non paternalistica il paziente e la sua famiglia, ma pittosto fornendo loro gli strumenti che gli
permettano di acquisire la capacita di autogestirsi in modo consapevole ed efficace, attraverso
un processo permanente di conoscenza e condivisione integrato alle cure e “cucito” sul vissuto
del paziente, grazie al quale il paziente o chi se ne prende carico diviene capace di esercitare
autonomamente quelle competenze che gli permettono di gestire in autonomia la malattia.

ILCONTESTOITALIANO

Parlare di educazione terapeutica nelle malattie respiratorie e del punto di vista delle asso-
ciazioni dei pazienti con malattie allergiche e respiratorie, che rappresento, € per me partico-
larmente stimolante, in particolare in questo momento storico nel quale possiamo affermare
di aver raggiunto uno degli obiettivi prioritari che Federasma e Allergie Onlus — Federazione
Italiana Pazienti e ’Associazione ALAMA a essa aderente si sono date sin dalla loro costitu-
zione: I'inserimento dell’educazione terapeutica per i pazienti asmatici e a rischio di anafilassi
tra i Livelli Essenziali di Assistenza (Prestazione n.93.82.3 “TERAPIA EDUCAZIONALE DEL
PAZIENTE ASMATICO/ALLERGICO CON RISCHIO ANAFILATTICO”- Nuovi Livelli Essen-
ziali di Assistenza (LEA), nuovo Nomenclatore della Specialistica Ambulatoriale 2017). Gia in
uno studio pubblicato nel 1981 da Fireman e collaboratori su Pediatrics si evidenziava come un
percorso di educazione terapeutica per pazienti asmatici avesse determinato dimezzamento
dei costi sanitari, prevenzione del 75% delle crisi di asma e diminuzione dell’80% delle visite
d’urgenza e dei ricoveri. Quindi, dopo anni di studi che ne attestano 'efficacia e di motivate e
reiterate richieste e sollecitazioni da parte delle nostre associazioni, ’educazione terapeutica e
entrata tra le prestazioni previste in esenzione per i pazienti asmatici e a rischio di anafilassi.
Cio che ora ci attendiamo ¢ che venga tempestivamente esplicitata la modalita di erogazione
della prestazione su tutto il territorio nazionale. La gestione delle malattie croniche, tra queste
quelle allergiche e respiratorie, necessita della definizione di percorsi, strumenti e norme che
permettano approcci preventivi, di gestione e di cura che sappiano adattarsi alle specifiche
esigenze del singolo paziente, che, con il curante, deve condividere le strategie (e tra queste I’e-
ducazione terapeutica) necessarie a programmare ed attuare il piano di gestione della malattia
in ogni ambito di vita per il raggiungimento della massima autonomia possibile in funzione
delle specifiche condizioni individuali e del contesto di vita. Per essere efficace, I’ educazione
terapeutica deve poter aggregare diverse attivita/capacita, che vedono in cooperazione con i
curanti, sensibilizzazione, informazione, formazione e sostegno psicologico gli strumenti che
permettono di acquisire e mantenere le capacita e le competenze per la comprensione della
propria condizione di malattia nei contesti sanitari (ospedaliero, territoriale e domiciliare),
lavorativi, scolastici e sociali, favorendo I'apprendimento all’autogestione e all’adattamento,
con l'obiettivo di comprendere e imparare a gestire e a convivere con la malattia, tendendo al
miglioramento della propria qualita di vita.

Le competenze incentrate sul “sapere” (conoscenza), “saper essere” (prevenire le complicanze
evitabili grazie ai comportamenti) e “saper fare” (autogestione), acquisite grazie ad un pro-
cesso continuo di formazione e apprendimento, sono parte integrante della cura e mirano al
raggiungimento della consapevolezza di sé, delle proprie capacita di convivere con la malat-
tia, delle aspettative, delle motivazioni, delle preoccupazioni, dello stile di vita, del lavoro e,
nel caso del bambino/adolescente, della vita scolastica e del rapporto con la famiglia e con la
rete sociale. Limitare 'educazione del paziente alla semplice capacita di assumere le terapie
farmacologiche e utilizzare gli ausili terapeutici non € sufficiente. Si deve avviare un percorso
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di educazione terapeutica che fornisca tutte le informazioni utili a far conoscere i fattori di ri-
schio per malattie allergiche e respiratorie e le misure di prevenzione e contrasto utili alla loro
abolizione/mitigazione.

Il paziente deve essere informato e conoscere i fattori di rischio ambientali (inquinamento
indoor/outdoor, allergeni, ecc.) e/o comportamentali (legati al genere, all’eta, alle abitudini e
agli stili di vita) predisponenti o aggravanti la malattia e le strategie di prevenzione, diagnosi,
cura e riabilitazione, oltre che, come gia detto, conoscere e saper gestire ’assunzione delle
terapie prescritte (quali farmaci assumere, quando, con quale sequenza e tempistica, a quale
dosaggio e mediante quali vie di somministrazione) ed avere un adeguato addestramento all’u-
tilizzo di ausili terapeutici (utilizzo di inalatori e kit salvavita), informazioni e procedure che
necessitano di periodici aggiornamenti.

Particolarmente critiche da gestire, per la difficolta di coinvolgimento di adulti che hanno
in carico bambini/adolescenti con malattie croniche, sono le problematiche che investono il
mondo della scuola e gli ambiti di socializzazione, dove le difficolta di gestione della malattia,
causate dalla necessita di intervenire in caso d’insorgenza di crisi e di modificare abitudini e
consuetudini della popolazione che frequenta tali luoghi, fanno propendere i pazienti e le loro
famiglie a rinunciare a vivere, ove e quando possibile, in contesti sociali allargati, preferendo
contesti “protetti” che garantiscano, in larga misura, ’assenza di cause scatenanti le reazioni.

Una vera e propria sfida, nella sua complessita, € quindi la gestione del paziente pediatrico/
adolescente che, nelle varie fasi della vita, investe in maniera totalitaria la famiglia prima e poi
sempre di piu il bambino/ragazzo con ’'avanzare dell’eta. Nella gestione del paziente pediatri-
co I'educazione terapeutica deve operare su pit ambiti e su piu livelli e deve coinvolgere tutto
il nucleo familiare, con particolare attenzione ai fratelli del bambino malato, se presenti, che
spesso vivono la condizione di malattia del fratello in maniera drammatica e in solitudine, con
potenziali ricadute psico-sociali a volte significative.

L’educazione terapeutica rivolta ai familiari/caregiver che si occupano dei pazienti pediatrici
nelle varie fasi della loro vita deve essere orientata a soddisfare le specifiche necessita del bam-
bino, prevedendo lo sviluppo di un rapporto “a tre” (curanti, bambino/adolescente, genitori),
rapporto dove il genitore/familiare/caregiver assume un ruolo prevalente, che vede, nelle di-
verse eta della crescita, problematiche e metodiche che devono essere necessariamente “tara-
te” in funzione delle specifiche capacita di comprensione e adattamento, dello stato di malat-
tia e dei determinanti ambientali di salute. Tali fattori influiscono in maniera importante sul
percorso di crescita e gestione del paziente pediatrico, nonché sulla sua capacita, negli anni,
di acquisire autonomia nella gestione della malattia, capacita di condividere con il curante e
la famiglia il programma di prevenzione, presa in carico e cura e di diventare parte attiva del
percorso a lui dedicato.

Particolarmente difficili da gestire sono gli anni dell’adolescenza, per le caratteristiche intrin-
seche dell’eta e per i vissuti difficili della malattia che spesso hanno accompagnato questi pic-
coli pazienti sin dai primi mesi/anni di vita e che trovano, nel momento della transizione dalla
medicina pediatrica alla medicina dell’adulto, una fase critica, frequentemente causa di ab-
bandono del programma di presa in carico e cura faticosamente perseguito negli anni e attuato
grazie alla partecipazione attiva della famiglia e del pediatra.

Il ruolo di accompagnamento della persona (paziente/famiglia) nel percorso educativo assun-
to dai curanti nell’educazione terapeutica € volto a favorire 'accettazione della malattia e a
fornire gli strumenti utili a fronteggiarne gli effetti sulla qualita di vita, affrontando, mitigando
e superando ove possibile le difficolta che sono causa di un forte senso di disorientamento e
solitudine sin dal primo momento in cui la malattia entra a far parte della vita del paziente e
dei suoi familiari; si assiste quindi a storie di pazienti e di malattia che si differenziano nella
loro specificita, ma che hanno un comune filo conduttore segnato dalle fasi di passaggio dalla
condizione di salute alla condizione di malattia.

Uno dei passaggi indubbiamente piu difficili e complessi, dopo quello della ricerca spesso este-
nuante e a volte perseguita per anni di una diagnosi, € il momento della sua comunicazione e
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degli scenari che essa apre nella vita del paziente e della sua famiglia. La diagnosi di malattia
cronica, oltre a provocare una rottura nella trama di vita dell'individuo, porta con sé un trauma
emotivo generato dall'incertezza del futuro e dei cambiamenti che si renderanno necessari sul
piano personale, familiare, professionale ed economico. Il paziente con malattia cronica deve
metabolizzare il senso di ineluttabilita che la comunicazione della perdita della sua condizione
di salute provoca e deve fronteggiare I’'accettazione di pensare a se stesso come persona malata
che da quel momento, per tutta la vita, deve farsi carico della propria cura, consapevolezza che
determina una forte difficolta a proiettarsi nel futuro.

Ancora piu complessa € la gestione della comunicazione di malattia cronica e la sua
metabolizzazione nel caso dei pazienti pediatrici e degli adolescenti, in cui ai problemi tipici
dell’eta si sommano i problemi causati dalla malattia, spesso negata e banalizzata dall’adole-
scente, che in questo modo si espone ai danni che questa posizione di negazione comporta. E
in questi casi che ’educazione terapeutica puo e deve svolgere con maggior vigore il proprio
ruolo quale strumento utile a favorire I'accettazione della propria condizione di malattia e
I'impatto che questa avra sulla quotidianita, con I'obiettivo di rielaborare il proprio vissuto e di
approntare strategie utili ad affrontare e gestire il presente e programmare il futuro. In questo
ambito le associazioni dei pazienti possono avere un ruolo importante nel sostenere il paziente
e 1 suoi familiari nel percorso di conoscenza e consapevolezza del vissuto della malattia, nel
condividere esperienze ed emozioni, nel proporre soluzioni ai problemi che nella vita quoti-
diana il paziente e la sua famiglia devono affrontare, nel prevenire I'isolamento e I’allontana-
mento dai contesti sociali e amicali che spesso la malattia determina, nel promuovere politiche
che garantiscano un ambiente salubre che non arrechi danno alla salute respiratoria e nel pro-
muovere abitudini e comportamenti individuali e collettivi che non aggravino la condizione di
malattia, semplicemente essendo di aiuto e mettendo a disposizione dei pazienti e dei curanti
le competenze di pazienti “esperti”.
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Riassunto: Un gruppo di lavoro dell’Organizzazione Mondiale della Salute (OMS) nel 1998 ha definito le fi-
nalita e le modalita per realizzare I’educazione terapeutica (ET). Nel Centro “Io e ’Asma” I'ET rispetta i principi
del’OMS e rappresenta un processo articolato e continuo, parte integrante della cura, che si realizza con il con-
tributo di un’équipe multidisciplinare durante il percorso diagnostico-terapeutico-educazionale. L’ET si rivolge
a bambini/ragazzi e loro familiari mediante I'uso di ambienti, metodi e strumenti predisposti; essa si sviluppa
attraverso: colloquio educativo individuale, colloquio educativo di gruppo e colloquio di verifica. La principale
finalita e condurre il bambino e la famiglia a: conoscere la propria malattia, gestire la terapia con appropriatezza,
prevenire le complicanze ed essere proattivi negli eventi critici. L’ET permette al bambino e alla famiglia di acqui-
sire e mantenere le capacita e le competenze che lo aiutano a vivere in maniera ottimale con la malattia cronica.
Parole chiave: educazione terapeutica, asma, bambino e adolescente, famiglia, colloqui educativi, interdisci-
plinarieta.

Summary: In1998,a World Health Organization (WHO) work group defined scopes for and methods to achieve
Therapeutic Education (TE). The Centre “Io e ’Asma” has adopted the WHO approach. It is a complex and con-
tinuous process, integrated with care, that is carried out with the help of a multidisciplinary team during the
Diagnostic Therapeutic Educational Path. TE is tailored to children/teenagers and their families by the means of
special environments methods and tools, and is organized according to the following steps: an individual educa-
tional interview, group educational interviews and a verification interview. The main purpose is to guide children
and their families to learn more about their illness, manage therapy in the appropriate manner, prevent com-
plications, and be proactive during critical events. TE allows children and their families to acquire and maintain
skills and competencies that can help them to live optimally with their chronic disease.

Key words: therapeutic education, asthma, children and teenagers, family, educational interviews, interdisci-
plinarity.

PREMESSA

L’Organizzazione Mondiale della Salute (OMS) ha riconosciuto il valore dell’educazione te-
rapeutica (ET) quale strumento che permette al paziente di acquisire e mantenere capacita e
competenze utili a vivere in maniera ottimale con la propria malattia. L’ET diventa un proces-
so permanente di empowerment centrato sul paziente, integrato con le cure. Si stima che in
almeno 60 malattie croniche l'efficacia clinica delle cure sia determinata dal grado di forma-
zione terapeutica del malato e della sua famiglia. Le ricadute sono positive anche in termini
di riduzione della spesa sanitaria conseguente a diminuzione delle ospedalizzazioni, riduzione
delle terapie e miglioramento della qualita di vita dei pazienti.
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INTRODUZIONE

Presso il Centro “Io e I’Asma”, Ospedale dei Bambini, ASST Spedali Civili di Brescia, per ri-
spondere a quanto indicato dall’OMS riguardo all’ET, si € realizzato con un’équipe multidisci-
plinare il Percorso Diagnostico Terapeutico Educazionale (PDTE), come descritto nell’artico-
lo: Il Percorso Diagnostico Terapeutico Educazionale nel Centro “Io e l’Asma’.

ILPERCORSO EDUCAZIONALE

Il piano d’azione del’OMS 2008-2013 colloca I'ET tra i principi che stanno alla base per uno
sviluppo della persona. Il modello adottato dal nostro centro per la cura dell’asma ¢ trasferi-
bile anche alle altre malattie croniche e si definisce modello biopsico-sociale integrato con la
componente educativa.
La principale finalita € condurre il bambino e la sua famiglia a:
conoscere la propria malattia;
gestire la terapia con appropriatezza;
prevenire le complicanze;
vivere al meglio la propria condizione di salute.
L’ET dovrebbe permettere al bambino e alla sua famiglia di acquisire e mantenere le capacita e
le competenze che lo aiutino a vivere in maniera ottimale con la malattia cronica. Gli obiettivi
pr1nc1pah dell’ET sono:
« comprendere la malattia e il trattamento;
 cooperare con i medici di famiglia;
« gestire la crisi di asma;
« raggiungere 'autonomia e 'empowerment del bambino e della sua famiglia;
« vivere in maniera piu sana, rispettando stili di vita;
« mantenere e migliorare la qualita di vita.

INCONTRIINDIVIDUALI

Dopo la prima visita e la diagnosi di asma é previsto I'incontro educativo individuale della du-
rata di circa 30 minuti per il bambino/adolescente e la sua famiglia. Gli strumenti utilizzati per
la comprensione e gestione dei problemi di salute sono adeguati all’eta.

Setting

La stanza e arieggiata, luminosa; la porta € aperta per 'accoglienza, le sedie sono scostate in po-

sizione di apertura ed alle pareti sono appesi disegni effettuati da parte di bambini e cartelloni.

Sono preparati sul tavolo:

« la cartella con le schede educative che aiutano e supportano I'intervento educativo;

« un contenitore con modellino anatomico del bronco, vari modelli di distanziatore e vari tipi
di farmaci;

 un blocco o fogli da disegno con una scatola di pennarelli;

« un cestino con delle caramelle, acqua e bicchieri.

Una parte della stanza puo essere esplorata dal bambino, con possibilita di utilizzo di lavagne,
spazi per dipingere o leggere libretti e palloncini da gonfiare.
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Fig. 1. Setting colloquio individuale.

Contenuti

L’incontro prevede uno scambio di informazioni con riferimento alla relazione clinica rilascia-
ta dal medico specialista. Il colloquio verte su:

situazione contingente del bambino;

aspetti eziopatogenetici dell’asma;

come riconoscere la crisi;

fattori scatenanti;

modalita di somministrazione dei farmaci, sia per le crisi sia ad uso quotidiano.

Metodi e strumenti

Per I'incontro ¢ fondamentale 'utilizzo di alcune schede, che sono visionate con il bambino e
il genitore. Fondamentale ¢ la dimostrazione pratica della somministrazione dei farmaci con
distanziatore appropriato, per accompagnare e orientare le famiglie nella gestione dell’asma
(figura 2).

Si da importanza al ruolo proattivo dei genitori e dei bambini/adolescenti nella gestione quo-
tidiana dell’asma anche attraverso la registrazione dei sintomi, dei fattori scatenanti e dei far-
maci al bisogno, con I'ausilio di un diario giornaliero da compilare a casa e da riportare alla
visita successiva gia programmata. Si informano i genitori e il bambino/ragazzo dell’esistenza
del sito www.ioeasma.it e sulla possibilita di attivare il protocollo per la somministrazione dei
farmaci a scuola.
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Fig. 2. Utilizzo distanziatore e schede educative.
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INCONTRI DI GRUPPO PER BAMBINI/ADOLESCENTI E LORO GENITORI

Oltre agli incontri individuali, si compiono incontri di gruppo rivolti a: genitori, nonni, altri
caregivers e bambini/adolescenti divisi per fasce di eta dai 4 agli 8 anni e dai 9 anni in poi.
Gli incontri sono previsti tra la seconda e la quarta visita e la loro durata é di due ore circa. Le
attivita sono poi diversificate e adattate in base all’eta.

I bambini/adolescenti partecipano agli incontri lo stesso giorno e nella stessa fascia oraria dei
loro genitori. Sono previsti gruppi formati da un minimo di 5 ad un massimo di 8 bambini. Il
gruppo dei genitori varia da 10 a 16 partecipanti. Gli incontri sono condotti da diverse figure
professionali: medico, infermiere, assistente sanitario, psicologo e rappresentante dell’asso-
ciazione dei pazienti.

Setting
Per il gruppo dei bambini la sede € la stessa stanza utilizzata per 'ET individuale, mentre il
gruppo dei genitori si incontra in un’aula polifunzionale.

Contenuti

Si favorisce, in entrambi i gruppi, la partecipazione attiva al fine di rinforzare le conoscenze
acquisite, le abilita raggiunte e gli atteggiamenti favorevoli utili a controllare la malattia per
vivere una vita “normale”.
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Metodi e strumenti

Bambini/Adolescenti

In questo gruppo di pazienti, metodi e strumenti comprendono:

- esercitazioni pratiche e momenti di gioco;

- discussione e condivisione dei problemi di ognuno e degli errori pitt comuni nell’aderenza
alla terapia;

- giochi di ginnastica respiratoria e di verifica dell’apprendimento.

Genitori

Attraverso la metodologia del metaplan si invitano i genitori a scrivere su dei post-it le diffi-
colta emergenti nella gestione della malattia del proprio figlio. Questo metodo favorisce il con-
fronto tra genitori che vivono la medesima situazione e permette loro di parlare liberamente
e di condividere modalita per affrontare le diverse situazioni. Stare insieme con altri genitori
con lo stesso problema aiuta a essere meno ansiosi e ad acquisire piu sicurezza nella gestione
della relazione con il proprio figlio.

INCONTRO DI VERIFICA ALFOLLOW-UPA 6 MESI/TANNO

Nella seconda meta del 2016 e stato strutturato un colloquio di verifica, da eseguire al follow-up
di 6 mesi/1 anno, attraverso la compilazione di un questionario per il genitore. Il questionario
e stato elaborato con il contributo dell’'Universita Cattolica del Sacro Cuore — Osservatorio sul
Volontariato — Brescia.

Setting
La sede dell'incontro di verifica € la stanza per I'ET o 'aula polifunzionale, a seconda della
disponibilita.

Contenuti

Il questionario ¢ stato elaborato per verificare, da parte dell’équipe, il livello di conoscenza e
di abilita e gli atteggiamenti e 'autonomia di fronte all’emergenza e nella gestione quotidiana
della malattia.

Metodi e strumenti

Si utilizza il questionario predisposto “ad hoc” con una dimostrazione pratica delle abilita
raggiunte da parte del genitore, verificate dall’assistente sanitario. Il risultato € registrato nel
database clinico e comunicato al medico. Insieme, i professionisti restituiscono al genitore il
grado di autonomia raggiunto, lodando e/o stimolando ulteriormente il genitore nello svolgi-
mento delle pratiche da eseguire nella vita quotidiana.

Risultati

Il numero degli incontri educativi individuali e di gruppo € cresciuto negli anni, con 'aumen-
tare dei pazienti (figura 3). Nel 2016 sono stati eseguiti 529 colloqui individuali, compresi i
rinforzi, e 58 colloqui di gruppo a fronte di 417 prime visite e 2122 controlli.
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Fig. 3. Incontri educativi 2008-2016.
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Nelle figure 4-6 si riportano i risultati dei questionari compilati dai genitori durante i colloqui
di gruppo in merito alle competenze acquisite. Per un problema di codifica di prestazione, non
sono solo disponibili i dati precedenti il 2011.

Fig. 4. Soddisfazione delle aspettative.
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Fig. 5. Verifica di come e quando utilizzare il broncodilatatore.
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Fig. 6. Sicurezza nell’affrontare la crisi post-corso educazionale.
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CONCLUSIONI

L’ET inserita nel percorso di cura favorisce I'integrazione dell’équipe multidisciplinare e crea
un ambiente e un clima favorevole alla gestione della malattia del bambino che € assistito ed
all'interazione con la famiglia. La stretta collaborazione fra personale medico e personale sani-
tario influisce positivamente sui risultati di efficienza ed efficacia del servizio erogato.
Un punto di forza del Centro € 'ET, che rientra nello specifico professionale dell’assistente
sanitario e dell'infermiere e rappresenta una parte del percorso individuale di ogni bambino,
di cui “tira le fila” ed e responsabile il medico specialista.

Gli autori dichiarano di non avere conflitto d’interesse. Gli studi hanno I’'approvazione del
Comitato Etico ASST degli Spedali Civili di Brescia. Gli autori ringraziano I’Associazione La-
boratorio Clinico Pedagogico e Ricerca Biomedica, Onlus, per il sostegno.
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Riassunto: L’asma ¢ una malattia cronica, molto frequente nell’infanzia, che puo alterare significativamente la
qualita della vita del bambino e della sua famiglia. Numerosi studi di farmaco-epidemiologia sull’asma pediatrico
hanno mostrato una diffusa e ancora poco adeguata gestione della malattia e come siano ancora carenti gli inter-
venti educazionali per il piccolo paziente e la sua famiglia.

In questo breve articolo descriveremo l'esperienza del Centro “Io e I’Asma”, che dal 2007 ha attivato un Per-
corso Diagnostico Terapeutico Educazionale (PDTE) che prevede di realizzare, in un’unica seduta, le varie fasi:
accoglienza, accertamento diagnostico, esami strumentali, prescrizione terapeutica ed intervento educativo in-
dividuale. Il metodo seguito presso il centro e riferito al modello bio-psicosociale, che si fonda sulla concezione
multidimensionale della salute descritta nel 1947 dall’Organizzazione Mondiale della Salute (OMS) e che fa rife-
rimento alle componenti fisiche, mentali, sociali e spirituali della persona, mettendo il malato al centro e i pro-
fessionisti preposti all’intervento in relazione tra loro e con il malato. Altro modello di riferimento per il centro
¢ il Chronic Care Model, proposto da Edward H. Wagner nel 1999. In base al confronto pre-post, la valutazione
dell’esperienza del Centro “Io e '’Asma”, che applica tre indicatori ritenuti di primaria importanza nella gestione
dell’asma (educazione e monitoraggio del controllo della malattia e della funzionalita polmonare), ha avuto come
esito un miglioramento dei sintomi, con un controllo della malattia a lungo temine dell’80%, una diminuzione
dell’'uso di farmaci e dei costi e una riduzione delle assenze scolastiche e delle ospedalizzazioni. Inoltre, ’adesione
al PDTE negli anni 2008-2015 si € mantenuta intorno all’'80%. Il PDTE ¢ stato “esteso” alla promozione della
salute con corretti stili di vita.

Parole chiave: asma, bambino, adolescente, famiglia, comunita, educazione terapeutica, percorso diagnostico
terapeutico educazionale, promozione della salute.

Summary: Asthma is a chronic disease, very common in childhood, which can significantly impair the quality
of life of the child and its family. Several studies on pediatric asthma pharmacoepidemiology highlight a wide-
spread and as yet not adequate management of asthma, and how educational interventions involving patients
and their families are still scarce.

In this article we describe the experience at the Centre “Io e '’Asma”, which has been applying a Diagnostic Ther-
apeutic Educational Path (PDTE) since 2007 with the aim of achieving the following stages in a single session:
admission, diagnostic assessment, laboratory tests, therapeutic prescription and individual educational interven-
tion. The method used at the center refers to the biopsychosocial model based on the multidimensional concept
of health described by the World Health Organization (WHO) in 1947. This method is focused on the individual’s
physical, mental, social and spiritual needs and puts the patient at the center while professionals operating within
the PDTE model harmonize amongst each other and with the patient. Another reference model was the Chronic
Care Model proposed by Edward H. Wagner in 1999. The Centre “Io e '’Asma” uses three indicators, which are
considered of primary importance in asthma management: education and monitoring of the disease and lung
function control. On the basis of the pre-post comparison, these indicators have shown an 80% improvement of
symptoms during a long-term follow-up, a decrease of drug use and of costs, and a reduction in school absences
and hospital admissions. In addition, the adherence to the PDTE during the 2008-2015 years has been around
80%. The PDTE was “expanded” to health promotion through correct life style.
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Key words: asthma, children, adolescents, family, community, educational interventions, diagnostic therapeu-
tic educational path, health promotion.

INTRODUZIONE

Il Percorso Diagnostico Terapeutico Educazionale (PDTE) che si applica nel “Centro Io e ’'A-
sma” fonda il suo agire sui seguenti presupposti metodologici e teorici:

+ larelazione umana con il bambino e la sua famiglia per assisterlo, curarlo ed educarlo;

» l'organizzazione delle attivita all'interno del PDTE;

 linterdisciplinarieta e la multi-professionalita degli operatori coinvolti;

« l’ambiente sociale.

FILOSOFIA DELPDTE

Possiamo sintetizzare la filosofia del PDTE in un invito: “Prendi in mano la tua vita: se sai,
puoi”. A chi giova il sapere? In primis, all'interessato che e portatore di una malattia cronica.
Considerando che nel nostro caso 'interessato € un bambino/adolescente, ¢ necessario coin-
volgere la famiglia, alla quale dobbiamo trasmettere le modalita di gestione della malattia e
di cui dobbiamo favorire I'autonomia. La nostra filosofia e: aiutare i bambini/adolescenti e
loro famiglie che portano il peso della cronicita, renderli capaci e liberi nel vivere quotidiano e
liberare strutture e servizi sanitari, a vantaggio di una vita sociale “normale”. I principali riferi-
menti che stanno alla base del nostro agire sono molteplici ed alcuni anche datati, ma affinché
certi messaggi e comportamenti si modifichino o si rinnovino serve tempo. Oggi € necessario
formare medici e personale sanitario disposti a collaborare per realizzare 'empowerment (pa-
rola inglese che indica “il processo di crescita, sia dell’individuo sia del gruppo, basato sull’in-
cremento della stima di sé e dell’autodeterminazione, per portare I'individuo ad appropriarsi
consapevolmente del proprio potenziale e della propria malattia) del bambino/adolescente
con malattia cronica e della sua famiglia; solo cosi potremo ridurre i costi della sanita a van-
taggio di benefici del sistema sociale e sanitario.

I1 Modello “IOEASMA” del nostro Centro € un modello biopsicosociale che si fonda sulla con-
cezione multidimensionale della salute descritta nel 1947 dall’Organizzazione Mondiale della
Salute (OMS), che fa riferimento alle componenti fisiche, mentali, sociali e spirituali della per-
sona. Ogni professionista, in genere, pur condividendo I'idea di mettere al centro del proprio
agire professionale la persona nella sua globalita, guarda alla stessa in base al proprio sapere
professionale. A tal proposito, dal momento che le diverse competenze richieste non possono
essere assunte da un solo professionista, ’'OMS suggerisce di adottare una strategia che pre-
veda attivita di team multi-professionali interagenti al proprio interno e con la persona da
assistere, curare ed educare.

Altro Modello sul quale i professionisti del Centro “Io e I’Asma” fondano il proprio agire € il
Chronic Care Model, proposto negli USA da Edward H. Wagner nel 1999. Tale modello, oltre a
mettere in relazione il Sistema Sanitario, le risorse della comunita, gli operatori e naturalmen-
te il malato cronico, punta all’autonomia dello stesso.

Per il Centro “Io e 'Asma”, 'autogestione e ’'autonomia sono gli output da realizzare con la par-
tecipazione proattiva del bambino/adolescente con malattia cronica/asma e della sua famiglia.

Il Metodo

Il PDTE messo in atto prevede di realizzare, in un’unica seduta, le seguenti fasi: accoglienza,
accertamento diagnostico, esami strumentali, prescrizione terapeutica e intervento educativo
individuale.

Per la gestione medica vengono utilizzati due database: uno che consente la raccolta di dati
clinici (una sezione di questo e dedicata agli interventi educativi), I'altro generale che da la
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possibilita di elaborare i dati per la ricerca e le pubblicazioni scientifiche. Gli strumenti utiliz-
zati per la comunicazione e I'educazione sono cartacei e multimediali.

Descrizione generale del PDTE

Il PDTE adottato dal Centro “Io e ’Asma” per la cura della patologia cronica/asma di bambini/
adolescenti e loro famiglie vuole essere anche un esempio di gestione della malattia cronica in
eta evolutiva applicabile anche ad altre patologie (ad esempio, il diabete e I'epilessia).

L’asma € una malattia cronica, molto frequente nell’infanzia, che puo alterare significativa-
mente la qualita della vita del bambino e della sua famiglia. Studi di farmaco epidemiologia
sull’asma pediatrico hanno mostrato una diffusa e ancora poco adeguata gestione dell’asma e
come siano ancora carenti gli interventi educazionali per il piccolo paziente e la sua famiglia.
Le linee guida internazionali raccomandano al medico di “educare” i bambini/adolescenti e le
loro famiglie e di rinforzare gli insegnamenti di “self-management” ad ogni visita come par-
te della componente terapeutica, non meno importante della prescrizione farmacologica. In
letteratura sono ormai numerosi gli studi, americani ed europei, che documentano l'efficacia
degli interventi educazionali. Tutto cio si traduce in una migliore qualita di vita dei bambini/
adolescenti e delle loro famiglie (minor numero di assenze da scuola per il bambino e dal la-
voro per i genitori).

Nel nostro Centro gli interventi educativi individuali sono compiuti dall’assistente sanitario
subito dopo la valutazione clinica alla prima visita. Gli interventi collettivi, proposti durante
le visite del PDTE, sono condotti da un team multidisciplinare (medico, psicologo, assistente
sanitario, infermiere e un rappresentante dei genitori dell’associazione).

ILPDTE NELLA PRATICA CLINICA

Il PDTE “Io e ’Asma” prevede tre visite intervallate tra loro da 8-12 settimane, seguite da visite

semestrali o annuali. Nei casi di difficile gestione dell’asma il percorso si adatta alle necessita

(figura 1). La prima visita, che coincide con I'attivazione del percorso di presa in carico, include:

« la raccolta del’anamnesi (familiare, patologica prossima e remota) attraverso I'utilizzo di
un database;

 la visita medica;

« la spirometria;

 iprick test;

« informazioni sulla terapia della crisi attraverso una scheda dedicata e personalizzata;

« informazioni sulla terapia giornaliera.

Confermata la diagnosi di asma e valutato il livello di controllo della malattia, &€ consigliato,

quando necessario, I'inizio della terapia farmacologica giornaliera o I'’eventuale modifica della

terapia in corso. Alla fine della prima visita i bambini e i genitori (e/o altri familiari, per esem-

pio i nonni) intraprendono il corso educazionale individuale. Al termine della visita il medico

discute con l'assistente sanitario le problematiche riscontrate e orienta I'intervento educativo

su eventuali criticita.

La seconda e terza visita hanno lo scopo di valutare il livello di controllo dell’asma, di modu-

lare la terapia di fondo e di valutare ’adesione al piano terapeutico, le abilita raggiunte e le

capacita di autogestione della malattia, anche attraverso una verifica dimostrativa. Il medico,

l’assistente sanitario e I'infermiere concorrono, ognuno per la propria parte, alla realizzazione

del self-management del bambino e della famiglia. In seguito, il percorso prevede una conti-

nua cooperazione e condivisione tra il Centro “Io e ’Asma” ed il medico curante. Durante il

percorso i bambini e i genitori sono invitati a partecipare ad un corso educazionale di gruppo

per il quale ¢ effettuata la prescrizione da parte del medico dell’ambulatorio.
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Fig. 1. PDTE “IO E L’ASMA”.
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Risultati sulla gestione dell’Asma dal 2007 al 2010

11 44% dei pazienti e giunto alla prima visita con asma controllato. Di questi, a seguito dell’atti-
vazione del PDTE, alla terza visita il controllo dell’asma era pari al 79% dei casi ed € mantenuto
dall’83% dopo i due follow-up semestrali.

Costi del Percorso Diagnostico Terapeutico Educazionale (PDTE)

I dati riguardanti i costi sono stati elaborati dall'TRCCS Istituto di Ricerche Farmacologiche

Mario Negri di Milano nel 2012. Il costo del PDTE (3 visite, corso individuale, spirometria e

prick test) per il sistema sanitario nazionale ammonta a 269.27 € per paziente.

Inoltre:

« il costo delle terapie farmacologiche € diminuito del 48% nel post-intervento;

« 1’87% dei pazienti ha utilizzato soltanto il fluticasone spray (100 mcg/die), con un costo pari
a0.26 €.

Il costo delle ospedalizzazioni non e stato calcolato perché durante il follow-up di un anno
nessun bambino e stato ricoverato.

Risultati sul controllo dell'asma alla prima visita dal 2008 al 2014

I1 30% dei pazienti € giunto alla prima visita con asma controllato. Si presuppone che I'appli-
cazione del PDTE in collaborazione con i Medici di Famiglia abbia favorito la selezione verso
Pambulatorio specialistico dei bambini con asma difficile da trattare.
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Fig. 2. Pazienti che seguono il PDTE.
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Fig. 3. Adesione al PDTE negli anni 2008-2015.
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CONSIDERAZIONI CONCLUSIVE

In base al confronto pre-post, la valutazione dell’esperienza del Centro “Io e ’Asma”, che ap-
plica tre indicatori ritenuti di primaria importanza nella gestione dell’asma (educazione e mo-
nitoraggio del controllo della malattia e della funzionalita polmonare), ha avuto come esito
un miglioramento dei sintomi, con un controllo della malattia a lungo temine dell’'80%, una
diminuzione dell’'uso di farmaci e dei costi e una riduzione delle assenze scolastiche e delle
ospedalizzazioni. I’adesione al PDTE negli anni 2008-2015 si ¢ mantenuta intorno all’'80%. 11
PDTE e stato esteso alla promozione della salute attraverso corretti stili di vita (interventi su
relazioni amicali, obesita, fumo e attivita fisica).

Come gia ben noto, una buona gestione migliora la qualita della vita dei pazienti. La vera inno-
vazione sarebbe applicare il modello nei poliambulatori e sul territorio. Come diceva Goethe,
“Non basta sapere, si deve anche applicare”. Il PDTE descritto dimostra che vi € un beneficio
globale significativo nella gestione dell’asma. Tale metodo, condiviso dal team del Centro “Io e
I’Asma” e i medici di famiglia, avvia la famiglia alla conoscenza della malattia e ad un adegua-
to “self-management”, rendendola proattiva. Anche a livello di Sanita Regionale si sta perse-

66 Pneumologia Pediatrica n. 17



guendo l'obiettivo di creare percorsi condivisi tra ospedale e territorio per la malattia cronica,
in linea con la nuova riforma Socio-Sanitaria Regionale e il Piano Nazionale della Cronicita.

Gli autori dichiarano di non avere conflitto di interesse.

Gli studi hanno I'approvazione del Comitato Etico, ASST degli Spedali Civili di Brescia.
Gli autori ringraziano I’Associazione Laboratorio Clinico Pedagogico e Ricerca Biomedica, On-
lus, per il sostegno.

Si ringraziano per la collaborazione i Medici di Famiglia di Brescia, Bergamo, Cremona e Man-
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Gli effetti di interventi educazionali sull’asma nelle
scuole: una revisione sistematica della letteratura

The Impacts of Educational Asthma Interventions in Schools: A Systematic Review of the Literature [Carvalho
Coelho AC, et al. Respir J. 2016;2016:8476206.]
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Riassunto: La revisione sistematica di Carvalho Coelho AC, et al. Su studi clinici controllati, randomizzati e
non, ha indagato 'efficacia degli interventi educativi sull’asma effettuati nelle scuole. La ricerca ¢ stata condotta
utilizzando 3 banche dati elettroniche tra le piu rilevanti in ambito biomedico: Cochrane Central Register of Con-
trolled Trials (CENTRAL), PubMed/Medical e Retrieval System Online (MEDLINE), e BIREME Virtual Health
Library (LILACS, MEDLINE, and SciELO). Sono stati individuati 1545 articoli, di cui 17 sono stati selezionati
in base ai criteri di ammissibilita. I risultati della review evidenziano che interventi educazionali sull’asma nelle
scuole possono aumentare la consapevolezza della malattia e ridurre gli indicatori di morbilita tra gli studenti
asmatici. Le attivita didattiche, indirizzate alla comunita scolastica in generale, potrebbero rivelarsi un utile stru-
mento per il controllo di una malattia cronica come I'asma.

Parole chiave: asma, bambini, adolescenti, scuole, salute, studi di intervento.

Summary: This study is a systematic review of controlled clinical trials, both randomized and nonrandomized,
which investigated the efficacy of educational asthma interventions that were carried out in a school environment.
The search for the studies was conducted using 3 electronic databases of the leading publications in the biomedical
literature, namely, the Cochrane Central Register of Controlled Trials (CENTRAL), PubMed/Medical Literature
Analysis and Retrieval System Online (MEDLINE), and the BIREME Virtual Health Library (LILACS, MEDLINE,
and SciELO). A total of 1545 articles were identified; 17 articles were selected according to the eligibility criteria.
Educational interventions in schools raise the awareness of asthma and weaken the impact of morbidity indicators.
These educational activities, targeted to whole school community and not restricted to only asthmatics, could be a
strategy for the control of chronic diseases, such as asthma. These educational activities, addressed to the school
community in general, could be a useful tool for the control of a chronic disease such as asthma.

Key words: asthma, children, adolescents, schools, health, intervention study.

L’asma rappresenta una delle pit comuni malattie croniche al mondo con circa 300 milioni
di individui affetti e la prevalenza € in crescita in molti paesi, soprattutto tra bambini e adole-
scenti. Per questo motivo I’asma é considerata un serio problema di sanita pubblica, in termini
di accessi al pronto soccorso, ospedalizzazioni, uso/abuso di farmaci, che s’incrementa con
l’aggravarsi della malattia (1).

L’asma pediatrico rappresenta la principale causa di scarsa performance a scuola con conse-
guente assenteismo scolastico, isolamento sociale e scarsa qualita di vita (2). Tenendo con-
to che i bambini trascorrono circa meta della loro giornata a scuola, 'aumentata prevalen-
za di asma in eta scolare, rende sempre piu urgente la necessita di salvaguardare la salute
del bambino, anche in ambiente scolastico. In tal senso, la scuola potrebbe giocare un ruolo
fondamentale nella gestione della patologia e sarebbe importante che insegnanti e personale
scolastico fossero informati/formati in modo da affrontare le problematiche della gestione e
dell’'urgenza/emergenza, non sottovalutando eventuali segnali di malessere.

L’accesso a corrette informazioni, una maggiore conoscenza, I’acquisizione di nuovi comporta-
menti e abitudini, e il conseguente miglioramento dello stato di salute della popolazione rap-
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presentano, infatti, il “gold standard” nella gestione dell’asma (1). Tutto cio rende necessaria
la diffusione in ambiente scolastico di nozioni base riguardanti ’asma, a prescindere dal fatto
che ci siano 0 meno soggetti asmatici tra gli studenti (3, 4, 5). E ben noto che accrescere tra la
popolazione il sapere comune su un grave problema di salute pubblica, qual’e I'asma, potrebbe
avere un impatto positivo nell’identificazione precoce dei sintomi asmatici e nella gestione in
ambiente scolastico laddove necessario (6,7).

In questa review del 2016 (8) € stata valutata in modo sistematico la letteratura, dal 2005 al
2014, relativa all'impatto d’interventi educativi sull’asma in ambito scolastico; gli interventi
erano finalizzati a favorire una comprensione consapevole della malattia tra studenti, asmatici
e non asmatici, familiari e personale scolastico; inoltre, erano considerati gli aspetti inerenti la
valutazione nelle scuole degli esiti sulla morbilita tra bambini e adolescenti con asma.
L’outcome primario era la conoscenza base sull’asma.

Endpoint secondari erano:

« Segni e sintomi asmatici e di riacutizzazione

+ Ospedalizzazioni

 Visite in emergenza

e Qualita della vita

« Numero di giorni di assenza da scuola

« Uso di farmaci al bisogno

« Uso di un piano d’azione.

Il campione di popolazione di studenti con le rispettive famiglie, analizzato in ciascuno studio,
variava tra 30 e 1.292, per un totale di 17 articoli e 5.879 partecipanti.

La popolazione target degli interventi variava tra i diversi studi come segue:

« Studenti asmatici;

« Genitori, operatori sanitari, o familiari;

« Personale scolastico;

« Persone senza diagnosi di asma;

« Figure che gravitano intorno alla scuola.

Gli interventi formativi sono stati articolati in sessioni educazionali di gruppo, individuali e
misti (di gruppo ed individuali), di durata variabile tra 15 e 120 minuti, valutati a intervalli
variabili da 3 settimane a 24 mesi.

Nelle sessioni educative sono stati trattati i seguenti argomenti:

« Concetti base e fisiopatologia dell’asma

 Fattori scatenanti

+ Sintomi predittivi

 Trattamento al bisogno e di mantenimento

« Uso degli inalatori

« Autogestione

« Uso di un piano d’azione

+ Credenze sull’asma.

Gli interventi educativi erano attuati da operatori sanitari, studenti di vario grado d’istruzione
precedentemente formati, educatori terapeutici, insegnanti gia formati, programmi interattivi.
Circa il 65% degli studi aveva eseguito gli interventi educazionali durante 'orario scolastico.

I risultati della review evidenziano che azioni di formazione sull’asma condotte nelle scuole
aumentano il livello di conoscenza della malattia tra i partecipanti agli interventi (asmatici
o non asmatici), riducendo seppur di poco la morbilita per asma tra gli studenti. Inoltre, e
emersa una riduzione della frequenza e dell’intensita dei sintomi di asma (5 su 17 studi), delle
ospedalizzazioni ed accessi al pronto soccorso (6 di 17 studi), dell’assenteismo scolastico di
circa 4 giorni in meno (5 di 17 studi) ed un miglioramento della qualita di vita (7 di 17 studi).
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Le Linee Guida Internazionali e le Istituzioni considerano la scuola un ambiente privilegiato,
uno spazio favorevole per diffondere la cultura della prevenzione e lo sviluppo di comporta-
menti sani tra gli individui in eta scolare (6, 7, 9-11).

La review suggerisce che modelli di interventi educativi sull’asma effettuati nelle scuole, diffe-
renziati per livello socio-culturale dei soggetti destinatari, sarebbero in grado di migliorare la
conoscenza della malattia tra studenti asmatici e non, genitori, operatori sanitari e personale
scolastico, tenendo conto che tra i fattori in grado di influire sul raggiungimento di una cono-
scenza consapevole dell’asma, ci sarebbero la durata degli incontri ed il personale che svolge
I'incontro.

In conclusione, la review di Carvalho Coelho, et al. conferma la necessita di porre piu eleva-
ta e continua attenzione al bambino con asma che durante le ore scolastiche puo presentare
un maggiore rischio conseguente alla esposizione ad ambienti polverosi, all’esercizio fisico, a
fattori emotivi, ecc. Infatti, come sappiamo le crisi asmatiche possono manifestarsi improvvi-
samente e, se non adeguatamente trattate, aggravarsi rapidamente. Per questo motivo, sono
sempre piu numerose le segnalazioni da parte dei genitori che nutrono legittime preoccupazio-
ni per i figli asmatici e/o allergici durante 'orario scolastico.

Il messaggio finale della review di Carvalho Coelho, et al. & che la gestione dell’asma implica
stabilire un programma articolato e personalizzato che permetta di mettere in atto regole tera-
peutiche, comportamentali e ambientali per un miglior controllo della malattia. Per ottenere
quest’obiettivo tutte le figure che gravitano intorno al bambino e gli ambienti che costituiscono
il suo microcosmo, devono essere coinvolti in maniera attiva. E in quest’ottica che la scuola, il
personale scolastico ed i compagni di classe, adeguatamente informati/formati, possono con-
tribuire attivamente ad una gestione efficace dell’asma.
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L’igiene delle mani e efficace per la prevenzione delle
infezioni nei contesti scolastici?

Are hand hygiene interventions effective in preventing infections in educational settings?
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U. O. Pediatria Universitaria, Azienda Ospedaliero-Universitaria Pisana, Pisa
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Riassunto: I bambini sono particolarmente suscettibili a contrarre infezioni in contesti scolastici, soprattutto
nei primi anni di vita. Il ricorrere degli episodi infettivi si traduce, inevitabilmente, sia in una significativa ridu-
zione della frequenza scolastica, sia in costi elevati per il sistema sanitario. Una corretta e frequente igiene delle
mani € la misura piu efficace ed economica per ridurre la morbilita infettiva. Una recente revisione ha esaminato
gli studi clinici randomizzati che hanno valutato I'efficacia dell’igiene delle mani nel ridurre I'incidenza di infezio-
ni respiratorie e/o gastrointestinali o dei relativi sintomi, di assenze e di conferme laboratoristiche delle infezioni
in bambini scolarizzati (presso asili nido, scuole materne e scuole elementari) di eta compresa tra 3 e 11 anni.
L’enorme eterogeneita dei 18 studi considerati e la presenza di molti bias non hanno consentito di eseguire una
metanalisi. La disamina dei singoli studi ha, tuttavia, messo in evidenza come tali procedure possano essere in
grado di ridurre sia la morbilita respiratoria di tipo infettivo, sia 'assenteismo scolastico.

Parole chiave: Igiene delle mani, lavaggio delle mani, infezioni respiratorie ricorrenti

Summary: Children are particularly prone to infections in educational settings, especially in the first years of
life, and the recurrence of infections leads to significant school absenteeism and high costs for the healthcare
system. Proper and frequent hand hygiene is the most effective procedure to reduce the spread of infections. A
recent review of randomized clinical trials evaluated the effectiveness of hand hygiene in reducing the incidence
of respiratory and/or gastrointestinal infections and related symptoms, school absenteeism, and laboratory con-
firmed influenza-like illness in children aged 3-11 years attending daycare centers and schools. While huge het-
erogeneity and biases of the 18 examined studies prevented a meta-analysis, results from each individual study
suggested that hand hygiene may reduce school absenteeism, respiratory infections incidence and symptoms,
and laboratory confirmed influenza-like illness.

Key words: Hand hygiene, hand washing, recurrent respiratory infections

La fisiologica immaturita del sistema immunitario rende i bambini particolarmente suscetti-
bili a contrarre infezioni respiratorie e/o gastrointestinali, in particolare nei primi anni di vita,
nei quali, oltretutto, la circolazione degli agenti infettivi e favorita dalla frequenza presso asili
nido e scuole, in cui i bambini passano molto tempo a stretto contatto (1). Il ricorrere delle
infezioni si traduce, inevitabilmente, in una riduzione significativa della frequenza scolastica e
in costi elevati in termini di visite mediche, accessi in pronto soccorso, ricoveri e prescrizioni
di farmaci, oltre che di giorni di assenza dal lavoro per i genitori(2).

Una delle principali misure per ridurre, in modo efficace ed economico, la morbilita infettiva
in ambito scolastico e sanitario € la corretta e frequente igiene delle mani, come dimostrato da
numerosi studi scientifici (3-6). Non a caso, nel 2009 ¢ stata istituita una Giornata mondiale
per ligiene delle mani e, nel 2013, il nostro Ministero della Salute ha reso disponibile un vade-
mecum dell’OMS su come eseguire correttamente la pulizia delle mani (figura 1). L’igiene delle
mani, in soggetti addestrati a eseguirla correttamente, sarebbe in grado di ridurre del 20-50%
l’assenteismo scolastico per episodi infettivi (7-8).
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Fig. 1. Come lavarsi le mani con acqua e sapone? Opuscolo del Ministero della Salute scaricabile tramite il link: http://
wwuw.salute.gov.it/imgs/C_17_opuscoliPoster_193 _allegato.pdf

Come lavarsi le mani con acqua e sapone?  [C[<ii
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Un gruppo di ricercatori dell'Universita di Bristol ha recentemente rivisto la letteratura su
questo argomento per eseguire una metanalisi allo scopo di valutare la reale forza delle eviden-
ze rispetto all’efficacia dell’igiene delle mani nel ridurre I'incidenza delle infezioni in ambito
scolastico. Tale revisione, dal titolo “Effectiveness of hand hygiene interventions in reducing
illness absence among children in educational settings: a systematic review and meta-a-
nalysis”, pubblicata nel 2016 su Archives of Diseases in Childhood (9), ha riguardato esclusi-
vamente gli studi clinici randomizzati e controllati eseguiti su bambini di eta compresa tra 3 e
11 anni e/o sullo staff delle strutture scolastiche frequentate (scuole, asili nido e scuole mater-
ne), considerando come principali misure di outcome l'incidenza delle infezioni respiratorie
e/o gastrointestinali o dei relativi sintomi, le assenze scolastiche e la conferma laboratoristica
dell'infezione. Tra gli outcome secondari sono stati considerati sia il numero dei ricoveri ospe-
dalieri, sia le modifiche dei comportamenti e delle convinzioni dei bambini, oltre che dei mem-
bri degli staff, rispetto all’igiene delle mani.

Dei 5306 studi identificati, solo 18 rientravano nei criteri d’inclusione, di cui 13 svolti in scuole
elementari e 5 in asili nido o scuole materne. Purtroppo, tutti gli studi sono risultati sia estre-
mamente eterogenei per il disegno dello studio e gli interventi eseguiti, sia di scarsa qualita per
la ridotta numerosita dei campioni, 'inadeguata randomizzazione e il luogo di svolgimento.
Alcuni di essi sono stati, infatti, eseguiti in Paesi in via di sviluppo, ove le condizioni igieni-
co-sanitarie hanno ricadute importanti sugli outcome.

Rispetto alle procedure, in 12 studi sono state analizzate le soluzioni alcoliche, in 6 il ricorso
ad acqua e sapone (ma spesso non ¢ indicata la frequenza né la modalita dell'impiego di questi
strumenti), mentre in altri sono state prese in esame altre manovre come la pulizia dei giocat-
toli, 'abitudine di condividere le stoviglie per i pasti, il trattamento delle acque e la gestione
della rete fognaria. Solo in 2 casi € stata impiegata I’analisi multifattoriale per valutare I’effica-
cia dei diversi interventi, mentre un unico studio e stato eseguito confrontando le procedure
con un placebo (I'unico con minor rischio di bias). Il report dei dati degli studi esaminati e
risultato, in molti casi, incompleto e gli outcome differiscono da uno studio all’altro, cosi come
il range di eta preso in esame. Infine, alcuni studi risultano finanziati da ditte che commercia-
lizzano prodotti per I'igiene personale.

Gli Autori della revisione hanno concluso che non era possibile eseguire una metanalisi dei dati
presenti in letteratura e che, quindi, come gia documentato dalle revisioni precedenti (10), le evi-
denze scientifiche sull’efficacia dell’igiene delle mani in ambito scolastico restano inconclusive.
Tuttavia, prendendo in esame i singoli studi, & possibile rilevare come un qualsiasi intervento
sull’igiene delle mani sembri essere in grado di ridurre I'assenteismo scolastico e l'incidenza
delle infezioni respiratorie e/o dei loro sintomi, mentre i dati riguardanti le infezioni gastrointe-
stinali non risultano convincenti. Gli Autori concludono la revisione sottolineando I'importanza
di promuovere la pulizia delle mani e le relative procedure nelle strutture scolastiche e auspican-
do la realizzazione di studi con disegno clinico adeguato e outcome piu oggettivi (ad esempio la
valutazione della carica degli agenti infettivi presenti nel’lambente mediante tamponi), ponendo
attenzione alla valutazione del rapporto costo-beneficio di ciascun intervento.

In conclusione, la revisione di Willmott et al. ha messo chiaramente in evidenza come, a di-
stanza di piu di dieci anni dalle revisioni precedenti, la carenza di studi ben disegnati e condot-
ti sul tema dell’igiene delle mani, cosi importante e cosi caro alla comunita scientifica interna-
zionale, continui a non permettere di fornire evidenze forti relativamente all’utilita di questa
pratica nel ridurre la morbilita infettiva in eta pediatrica (9). Tuttavia, dall’analisi di alcuni dei
piu recenti studi presi in esame e emersa qualche evidenza in tal senso per quanto concerne
le infezioni respiratorie. In questa direzione vanno anche i risultati di un recente studio ran-
domizzato controllato in aperto (non preso in esame nella revisione), che ha coinvolto 1341
bambini di eta compresa tra 4 e 12 anni, dimostrando come l'introduzione di una soluzione
alcolica a supporto del normale lavaggio delle mani in ambito scolastico produca, nel gruppo
“trattato”, una riduzione del 38% delle assenze scolastiche legate ad infezioni delle vie aeree
superiori (11).
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In attesa di ulteriori studi metodologicamente validi volti a rafforzare queste prime isolate evi-
denze, le Istituzioni dovrebbero impegnarsi per portare avanti e sostenere campagne di sensi-
bilizzazione nazionali ed internazionali per migliorare I'igiene delle mani in ambito scolastico.
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Riassunto: Negli ultimi 20 anni I'epidemiologia delle patologie pediatriche &€ cambiata. Il miglioramento delle
cure e tecnologie mediche negli anni ha determinato un aumento della sopravvivenza infantile, ma anche del
numero di bambini con patologie croniche complesse. Questi pazienti spesso necessitano di assistenza respira-
toria e quindi la prevalenza di pazienti in ventilazione domiciliare nel lungo termine € in costante aumento. Le
indicazioni all’utilizzo della ventilazione non invasiva nel lungo termine (NIV) includono molte condizioni che
influenzano il normale equilibrio respiratorio ed aumentano il carico di lavoro delle vie aeree. La complessa ge-
stione di questi pazienti richiede competenze molto specialistiche sui fattori tecnici relativi alla NIV e competenza
in studi del sonno.

Parole chiave: Ventilazione non invasiva nel lungo termine, problemi respiratori, interfacce e maschere, studi
nel sonno.

Summary: In the last 20 years, epidemiological landscape of pediatric illness is changed; we are facing a pro-
gressive raising of the number of children affected by chronic illness, mainly due to the amelioration in surviving
and care. In these patients, the prevalence of children on domiciliary long-term ventilation has increased in many
countries. Indications for use of long term non-invasive ventilation (NIV) include conditions that affect normal
respiratory balance and disorders characterised by an increase in respiratory load. The complex management of
these patients’ conditions requires highly specialized, expert pulmonologists who well know the technical aspects
of NIV and who are expert in sleep studies.

Key words: Long-term non-invasive ventilation, respiratory disorders, interface and mask, sleep studies.

L’evoluzione della medicina ha modificato la demografia nei Paesi occidentali: si € ridotta la
mortalita infantile ed € aumentata la sopravvivenza di bambini nati prematuramente e di quel-
li portatori di disabilita o affetti da malattie congenite, malformazioni e malattie acquisite
gravi. Questi pazienti presentano spesso un’insufficienza respiratoria cronica o dei disturbi
respiratori nel sonno, per cui necessitano di assistenza respiratoria nel lungo termine (1-3).
L’uso della ventilazione non invasiva (NIV) &€ aumentato in maniera esponenziale in tutte le
fasce di eta pediatriche, anche se le evidenze scientifiche per il corretto utilizzo e prescrizione
non sono molte, da cui I'interesse della review di recente pubblicata da Alessandro Amaddeo
et al, dal titolo “Long-term non-invasive ventilation in children” (4).

La NIV ¢, per definizione, una ventilazione erogata tramite 1'utilizzo di interfacce non invasive,
I'intubazione tracheale nel setting intensivo e la tracheostomia per il lungo termine.

Secondo Amaddeo e collaboratori, la “non-invasivita” della NIV si associa ad una minore mor-
talita dei pazienti rispetto a quelli ventilati con modalita invasiva, anche se in realta questo
e dimostrato solo per alcune patologie. Per quanto riguarda ad esempio I'atrofia muscolare
spinale (SMA) di tipo 1, la maggior parte della letteratura dimostra quanto la NIV sia benefica
in questo tipo di pazienti rispetto alle metodiche di ventilazione invasiva. Tuttavia, uno studio
retrospettivo italiano del 2013 mostra invece che la sopravvivenza per i pazienti affetti da SMA
1 € maggiore di 24-48 mesi nei pazienti ventilati tramite tracheostomia rispetto a quelli venti-
lati con NIV (5).

Nell’articolo di Amaddeo et al. sono stati riassunti i disturbi respiratori per cui la NIV a lungo
termine puo essere benefica, le indicazioni ed i benefici della NIV. E indubbio che qualsiasi pa-
tologia che altera I’equilibrio fisiologico tra il drive respiratorio, la forza dei muscoli respiratori
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e la ventilazione alveolare puo essere contrastata dalla ventilazione meccanica. I meccanismi
di fisiopatologici sono egregiamente spiegati e schematizzati nell’articolo di Amaddeo et al.
C’e pero da dire che la riduzione del carico di lavoro dei muscoli respiratori, la regolazione del
drive respiratorio e 'aumento della capacita alveolare sono effetti positivi comuni anche alla
ventilazione meccanica invasiva e quindi non specifici della NIV (56-8).

Restando sugli aspetti tecnici della NIV, e bene sapere che il gruppo di Brigitte Fauroux ha
pubblicato vari articoli che sottolineano I'importanza della scelta delle maschere ed interfac-
ce per una buona riuscita della NIV e la necessita di una buona educazione familiare per la
gestione e la sorveglianza delle complicanze della NIV a domicilio nel lungo termine (9-11).
Anche nell’articolo di Amaddeo e collaboratori si specifica molto bene che la corretta scelta
dell'interfaccia si basa su molte variabili: eta e peso del paziente, pervieta nasale, aderenza
dell'interfaccia alla conformazione facciale, modalita di ventilazione, comfort e tolleranza del
paziente e sua capacita di poterla rimuovere in caso di necessita.

Nonostante I'utilizzo della NIV in ambito pediatrico aumenti sempre piu, le indicazioni vali-
date rispetto all’utilizzo delle attrezzature, le indicazioni per I'inizio di una NIV, la titolazione
dei ventilatori ed il follow-up dei pazienti rimangono punti di discussione aperti in letteratura.
Fauroux e collaboratori lavorano da tempo sia sullo studio dei singoli ventilatori, sia su studi
clinici per stabilire le corrette modalita di esecuzione della NIV in pediatria.

L’assenza di criteri validati per I'inizio della NIV & giustamente sottolineata da Amaddeo et
al, che nell’articolo chiariscono molto bene come, nella pratica clinica, le indicazioni siano le
seguenti:

« alcuni casi d’insufficienza respiratoria acuta;

« difficolta a svezzare un paziente dalla NIV in un setting intensivo;

- casidi alterazione isolata dei gas di scambio notturni;

« pazienti con elevato indice di apnea-ipopnea riscontrato alla polisonnografia.

Come accennato prima, la titolazione della NIV ed il follow-up nel lungo termine sono al mo-
mento la sfida piu difficile a causa dell’assenza di dati validati. Inoltre, vista la necessita sem-
pre piu impellente del contenimento della spesa sanitaria e dell'incremento del comfort e del-
la compliance alla terapia da parte del paziente, sarebbe auspicabile che la titolazione ed il
monitoraggio dei parametri del ventilatore fossero fatti al domicilio del paziente. Amaddeo e
collaboratori segnalano che nel loro ambiente lavorativo stanno mettendo in pratica un pro-
tocollo di settaggio e monitoraggio della NIV al domicilio del paziente. Questo dato € molto
importante poiché incoraggia altri centri a tentare questa strada, anche se in realta i dati citati
non sono stati al momento pubblicati.

Infine nell’articolo si rileva la possibilita di poter/dover passare dalla NIV alla ventilazione
invasiva sia per necessita cliniche, sia per richieste della famiglia o del paziente. Questo lascia
perd un punto di domanda aperto su molti aspetti etici. E importante, infatti, sottolineare
come il Royal College of Paediatrics and Child Health ricordi che le decisioni sul tipo di ven-
tilazione da intraprendere nei pazienti che la necessitano devono ponderare costi e benefici,
desideri della paziente e della famiglia, risultati attesi e scelte eticamente condivisibili.
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Riassunto: L’ipertensione polmonare (IP) ¢ una condizione caratterizzata da un significativo aumento della
pressione arteriosa polmonare. E rara in eta pediatrica, gravata da elevata mortalita e morbidita e presenta im-
portanti differenze dall'TP dell’eta adulta e un’eziologia estremamente eterogenea; necessita pertanto di linee
guida specifiche per questa fascia d’eta. Il gruppo di studio facente parte del Network Europeo sulla Malattia Va-
scolare Polmonare Pediatrica, approvato dalla Societa Internazionale di Trapianti di Cuore e Polmone (ISHLT) e
dalla Societa Tedesca di Cardiologia Pediatrica (DGPK), ha tentato di promuovere con questo lavoro una standar-
dizzazione dell’iter diagnostico-terapeutico basato sull’evidenza scientifica. Pertanto, a partire dagli studi condot-
ti dal 1990 al giugno 2015 ed estrapolati dal database PubMed/MEDLINE, in questo articolo vengono fornite rac-
comandazioni pratiche su gestione clinica, work-up diagnostico e follow-up, nonché un algoritmo diagnostico, da
poter utilizzare in bambini ed adolescenti con IP e malattia vascolare ipertensiva polmonare (MVIP). La consen-
sus del Network Europeo fornisce dunque gli strumenti per ottimizzare il management dell'IP in eta pediatrica.
Parole chiave: Ipertensione polmonare, eta pediatrica, linee guida

Summary: Pulmonary hypertension (PH) is a condition characterized by a significant increase in pulmonary
artery pressure. It is rare in children and causes significant morbidities and high mortality. Pediatric PH differs
from the adult disease, it has multiple etiologies and for this reasons requires specific guidelines. The European
Pediatric Pulmonary Vascular Disease (PVD) Network, endorsed by the International Society of Heart and Lung
Transplantation (ISHLT) and the German Society of Pediatric Cardiology (DGPK), attempted to standardize med-
ical care using an evidence-based approach. So, computerized searches of the PubMed/MEDLINE bibliographic
database from 1990 to June 2015 were conducted to provide practical, expert consensus recommendations on
the initial diagnostic work-up, clinical management and follow-up of children and adolescents with PH/PHVD
(Pulmonary Hypertensive Vascular Disease), including a diagnostic algorithm. This consensus aims to provide
the tools to optimize the management of pediatric PH.

Key words: Pulmonary Hypertension, Children, Guidelines

L’ipertensione polmonare (IP) € una condizione caratterizzata da un significativo aumento
della pressione arteriosa polmonare ed eziologia eterogenea. In tale ambito, una standardiz-
zazione € particolarmente importante perché, essendo la condizione molto rara, I’esperienza
e spesso limitata ad un singolo centro ed i dati disponibili solitamente sono estrapolati da
studi effettuati sull’adulto. Gia nel 2015 'American Heart Association e 'American Thora-
cic Society hanno pubblicato su Circulation le prime linee guida sull’ipertensione polmonare
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specifiche per 'eta pediatrica (1), dal momento che le linee guida disponibili per I'eta adulta
non sono applicabili ai bambini perché le cause sottostanti alla patologia sono profondamente
diverse.

Il gruppo di studio facente parte del Network Europeo sulla Malattia Vascolare Polmonare Pe-
diatrica, approvato dall’International Society of Heart and Lung Transplantion e la German
Society of Pediatric Cardiology, ha tentato di promuovere con questo lavoro una standar-
dizzazione dell’iter diagnostico-terapeutico basato sull’evidenza scientifica. Pertanto, a partire
dagli studi condotti dal 1990 al giugno 2015 ed estrapolati da PubMed/MEDLINE, in quest’
articolo sono fornite raccomandazioni pratiche su gestione clinica, work-up diagnostico e fol-
low-up, nonché un algoritmo diagnostico, da poter utilizzare in bambini ed adolescenti con IP
e malattia vascolare ipertensiva polmonare.

In linea con il piu recente Simposio Mondiale sull'Ipertensione polmonare, tenutosi a Nizza
nel 2013, l'ipertensione polmonare viene tuttora definita dalla presenza di una pressione me-
dia dell’arteria polmonare (mPAP) >25 mmHg a riposo, misurata a livello del mare attraverso
cateterismo cardiaco (2). L'ipertensione arteriosa polmonare € un sottogruppo di IP caratte-
rizzato da una condizione di ipertensione pre-capillare, includendo una pressione arteriosa
polmonare di fine espirazione <15 mmHg ed una resistenza vascolare polmonare >3 unita
Wood (3). Anche se questa definizione e stata ampiamente accettata per I'uso pediatrico in
passato (4), la Task Force pediatrica del Pulmonary Vascular Research Institute gia nel 2011 a
Panama ha affrontato la necessita di una definizione piu specificamente pediatrica, per cui ha
introdotto il termine malattia vascolare ipertensiva polmonare pediatrica (MVIPP), inclu-
dendo questa entita in una nuova classificazione pediatrica che comprendesse 10 sottogruppi
in totale (5). Per la prima volta, con questa classificazione € stata effettuata una distinzione tra
IP con e senza malattia vascolare polmonare ed € stata riconosciuta I'eterogeneita eziologica
in eta pediatrica, che puo anche avere origine in epoca prenatale. Sono state quindi prese in
considerazione una serie di condizioni prettamente pediatriche, quali 'adattamento neonatale
e l'ipoplasia polmonare. E stata inoltre introdotta, sotto la voce di IP multifattoriale, quella
condizione, particolarmente frequente in eta pediatrica, per cui piu di un fattore puo sottosta-
re la condizione di IP.

Per quanto concerne la clinica, i sintomi di IP sono altamente eterogenei e spesso aspecifici
nei bambini (6), che possono presentare deficit di crescita, dispnea da sforzo o a riposo, epi-
sodi sincopali o dolore toracico (7). La diagnosi puo anche avvenire casualmente, ad esempio
riscontrando un aumento del rapporto cardiotoracico ad una radiografia del torace o anomalie
elettrocardiografiche. Nella fase iniziale, ¢ indispensabile raccogliere una storia medica com-
pleta e condurre un esame fisico accurato. L’esame obiettivo deve comprendere la valutazione
della crescita, della pressione arteriosa ai quattro arti per ricercare una eventuale ostruzione
aortica (ad esempio, coartazione aortica) e della saturazione di ossigeno transcutanea per rile-
vare un’ipossiemia. Il Pulmonary Vascular Research Institute ha recentemente suggerito un
promettente sistema di classificazione funzionale (in attesa di validazione), specifico per diver-
se fasce di eta, che prende in considerazione la crescita, le tappe dello sviluppo e la frequenza
di nido/scuola (8), essendo le classificazioni comunemente utilizzate negli adulti difficilmente
applicabili ai bambini.

Questa consensus compie un’analisi degli strumenti disponibili per la diagnosi ed il follow-up
del bambino con IP. In questo contesto non sono invece analizzate le strategie terapeutiche at-
tualmente disponibili e si accenna solamente alla possibilita di trapianto polmonare e settosto-
mia atriale in particolari condizioni. Una valutazione della terapia pit estesa € stata comunque
affrontata dallo stesso gruppo di studio in un’altra consensus (9), dove € possibile attingere ad
un algoritmo terapeutico facilmente consultabile e ad una serie di linee guida, ognuna fornita
di relativo livello di evidenza e classe di raccomandazione; tali linee guida sono estrapolate da
dati specificamente pediatrici.

I risultati dal registro TOPP hanno rivelato che elettrocardiogramma (ECG), ecocardiogra-
fia e radiografia del torace sono i test non invasivi piu frequentemente utilizzati nel work-up
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diagnostico di bambini con IP. Una volta che questi abbiano indicato la presenza di IP, il ca-
teterismo cardiaco, i biomarker (NT-proBNP o BNP) ed eventuali altri test dovrebbero essere
effettuati. Data la fisiologica deviazione destra dell’asse cardiaco in eta pediatrica, 'ECG puo
essere utile per la diagnosi, il follow-up ed il processo decisionale, ma non puo da solo essere
utilizzato come strumento di screening.

Quando permesso dalle condizioni cliniche del paziente, la valutazione emodinamica me-
diante ecocardiografia, cateterismo cardiaco e risonanza magnetica cardiaca dovrebbe esse-
re eseguita prima di iniziare la terapia, anche al fine di individuare una specifica eziologia.
L’ecocardiogramma transtoracico consente un’iniziale valutazione dell’anatomia cardiaca e di
dimensioni e funzioni ventricolari, conferma la presenza di pressioni polmonari elevate e ne
quantifica 'entita.

Nel sospetto di IP, una radiografia del torace consente di escludere con buona probabilita
una malattia polmonare moderata/grave o un’ipertensione venosa polmonare riconducibile
a cardiopatia (10). Una successiva tomografia computerizzata del torace & raccomandata per
confermare una patologia polmonare sospettata alla radiografia.

Il cateterismo cardiaco dovrebbe essere effettuato per confermare la diagnosi e distinguere tra
IP con e senza resistenze vascolari polmonari aumentate e tra forme pre- e post-capillari e per
determinare le pressioni arteriose destre, cosi come le pressioni telediastoliche destra e sini-
stra come surrogato della funzione diastolica. I pazienti con MVIPP alla diagnosi hanno bisogno
di eseguire test di reattivita vascolare polmonare. Una risonanza magnetica cardiaca dovrebbe
essere considerata nella valutazione diagnostica iniziale e durante il follow-up per valutare i
cambiamenti di funzionalita, massa e volume ventricolare. La scintigrafia polmonare con valu-
tazione del rapporto ventilazione/perfusione deve essere considerata solo in caso di un legittimo
sospetto di patologia tromboembolica cronica, considerata la bassa incidenza di tale eziologia in
eta pediatrica (11), oppure se non si e giunti ad una diagnosi definitiva dopo un’estesa valutazio-
ne strumentale iniziale (12). La funzionalita polmonare deve essere valutata al momento della
diagnosi, al fine di escludere qualsiasi patologia respiratoria sottostante o coesistente.

La polisonnografia dovrebbe essere effettuata in pazienti con un sospetto di o una predispo-
sizione per un disturbo respiratorio (ad es., ipertrofia adenoidea) ed in quelli con risposta
inadeguata alla terapia specifica per I'IP (13). Il test da sforzo cardiopolmonare e il six-minute
walking test sono raccomandati periodicamente per valutare e monitorare la tolleranza allo
sforzo, per valutare la prognosi e per la sorveglianza della terapia. L’ecografia dell’addome e
indicata per escludere la cirrosi epatica e/o l'ipertensione portale, esclusivamente nel caso in
cui non sia stata documentata una causa sottostante.

Sono disponibili tabelle che forniscono un’overview degli esami laboratoristici raccomandati
per la diagnosi ed il follow-up, cosi come quelli che dovrebbero essere considerati caso per
caso (9). Per la facilita di accesso, il basso costo e 'ampia disponibilita, ecocardiogrammi se-
riati ed ECG sono raccomandati ogni 3-6 mesi, in concomitanza con le visite di follow-up; tale
intervallo dovrebbe essere piu breve in pazienti instabili o sintomatici o in caso di modifiche
nella terapia. Inoltre, si e data finalmente importanza alla qualita di vita di questi pazienti,
definendo delle norme quotidiane. Per questo € permessa ’attivita fisica aerobica da lieve a
moderata nei bambini con IP stabile da lieve a moderata, dopo aver effettuato un test da sfor-
zo cardiopolmonare, mentre & sconsigliato ogni sport competitivo nei pazienti con IP grave, a
causa dell’alto rischio di morte cardiaca improvvisa. I viaggi in aereo possono essere effettuati
solo in condizioni cliniche stabili e richiedono supplementazione di ossigeno nei pazienti con
malattia avanzata. Le vaccinazioni possono essere eseguite come da calendario vaccinale e,
se non sussistono controindicazioni, possono essere effettuati anche i vaccini per virus respi-
ratorio sinciziale, pneumococco e virus influenzale. Infine, viene rilevata la necessita di un
counselling per le giovani adolescenti, in considerazione dell’alto rischio di outcome infausto
in caso di gravidanza (14).

In conclusione, I'IP € una condizione rara in eta pediatrica, gravata da elevata mortalita e mor-
bilita, che si differenzia dall'IP dell’eta adulta e richiede linee guida specifiche. La consensus
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del Network Europeo fornisce pertanto gli strumenti per ottimizzare il management dell’iper-
tensione polmonare in eta pediatrica (figura 1) (9).

Fig. 1. Algoritmo diagnostico per bambini o adolescenti con sospetta ipertensione polmonare.
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FAQ - Frequency Ask Questions

PAGLIETTI

1.

E vero che le vaccinazioni possono causare la SIDS?

Assolutamente no. Questo € un argomento moto dibattuto visti gli interessi economici che
ci sono in campo. Ma una importate metanalisi condotta non ha mostrato alcuna relazione
fra i due eventi; anzi, la popolazione vaccinata sembrava essere meno soggetta al fenomeno.

2. E vero che il rigurgito & la causa piu frequente della SIDS?

La SIDS, per definizione, non ha una causa ancora identificata. In caso di SUID, cioe morte
improvvisa nel I anno di vita, una delle cause di decesso identificate & stata I'inalazione di
materiale alimentare.

INDINNIMEO

3.

4.

88

La terapia di fondo antiasmatica va somministrata per un periodo cosi lungo?
I corticosteroidi inalatori possono avere effetti collaterali?

L’asma € una malattia inflammatoria cronica delle vie aeree in cui molti elementi cellulari e
loro prodotti esercitano un ruolo. L'infiammazione cronica e associata ad iperreattivita delle
vie aeree che conduce a episodi pit1 0 meno ricorrenti di respiro sibilante, affanno, senso di op-
pressione toracica e tosse. Per ridurre la flogosi delle vie aeree e i sintomi i bambini/ragazzi con
asma e le loro famiglie devono essere preparati ad aderire a trattamenti prolungati nel tempo,
anche quando i sintomi non sono presenti e i bambini/ragazzi appaiono in buona salute

La terapia deve essere rivalutata ed eventualmente modificata ciclicamente sulla base dello
stato di controllo dell’asma. Se ’asma non e controllata, il trattamento va aumentato fino a
raggiungere il controllo. La famiglia svolge un ruolo determinante per il successo terapeuti-
co; e dimostrato infatti che laddove non sia stabilito un rapporto ottimale con i genitori del
paziente, sia frequente I'insuccesso terapeutico per la mancata aderenza ai piani terapeutici
da parte del paziente.

Studi clinici hanno riportato che ’adesione alla terapia preventiva antiasmatica per via ina-
latoria oscilla tra il 24% e il 69%. La scarsa aderenza alla terapia con corticosteroidi inalatori
(CSI) puo dipendere dalla durata della terapia, dall’interferenza con le abitudini di vita del
bambino e soprattutto dalla preoccupazione dei genitori che il CSI riduca la crescita dei bam-
bini e sia causa di effetti collaterali sistemici. E bene sottolineare come la dose di CSI prescrit-
ta, la durata del trattamento, il dispositivo utilizzato per somministrarli e le caratteristiche
individuali dei singoli pazienti, possono influenzare gli effetti dei CSI. E stato dimostrato che
gli effetti collaterali sistemici possono manifestarsi quando si somministrano continue ed alte
dosi di terapia ad esempio nei casi di asma grave, o quando € necessario prolungare il tratta-
mento a causa della scarsa aderenza alla terapia. C’e consenso ormai sul fatto che i benefici dei
CSI, somministrati alla giusta dose terapeutica e per il periodo di tempo necessario, superano
1 potenziali effetti avversi e i rischi associati ad un asma poco controllato.

In caso di attacco di asma acuto a scuola, come dobbiamo organizzarci per la
somministrazione della terapia?

Sia 'esperienza clinica che molti recenti studi della letteratura hanno dimostrato I'impatto
favorevole della gestione dell’attacco di asma acuto a scuola in termini di aumento della
partecipazione alle attivita sportive ed eventi extrascolastici e di riduzione degli accessi in
PS per riacutizzazioni della sintomatologia.

Secondo la normativa emanata congiuntamente dal MIUR e dal Ministero della salute (che
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tuttavia non impone alcun comportamento per legge), relativa alla custodia dei farmaci a
scuola e alla loro somministrazione da parte del personale, gli alunni con patologia cronica
come I’asma possono ricevere il trattamento farmacologico necessario durante I’orario sco-
lastico. La normativa suggerisce le modalita con cui il personale della scuola, debba sommi-
nistrare il trattamento necessario ai singoli studenti interessati, ad esempio attraverso un
piano terapeutico sulla gestione dell’asma acuto, scritto ed inviato alla scuola dai genitori o
dai medici e sottolinea 'importanza della collaborazione tra la scuola, il personale medico,
le famiglie ed il volontariato.

Aprile 2011 sono state pubblicate le “Raccomandazioni sulla gestione del bambino allergico
a scuola” frutto della stretta collaborazione tra la Societa di Allergologia ed Immunologia
Pediatrica e FEDERASMA, che, oltre ad essere una linea guida per dirigenti scolastici, in-
segnanti e aziende sanitarie locali su come intervenire tempestivamente e in modo efficace
nelle emergenze allergiche e nell’asma in particolare, € anche un primo approccio per il
bambino affinché acquisisca comportamenti adatti a gestire i disturbi respiratori a scuola
con I'insegnante e i compagni di classe.

Il progetto per la somministrazione dei farmaci in classe deve essere adattato agli alunni e
tenere conto delle diverse eta: per i piu piccoli la gestione dei farmaci dovra essere in gran
parte affidata agli insegnanti, nei bambini pit grandi e nei ragazzi va valorizzata ed incorag-
giata ’autonomia e va rispettato il loro desiderio di privacy.

BIGNAMINI

5. Come faccio a conciliare le terapie quotidiane con i miei impegni scolastici e di
tempo libero?
E molto importante che non solo i tuoi genitori, ma anche tu in prima persona, possa parlare con
il medico del Centro e concordare insieme le terapie che si susseguono nel corso nella giornata.
Per esempio il mattino forse € il momento in cui i tempi sono piu ristretti, bisogna prepararsi
per andare a scuola, dunque si puo verificare insieme se uno spray inalatore sia piu pratico e
veloce rispetto ad un aerosol. Se i tuoi curanti sono messi al corrente delle tue abitudini (sport,
tempo libero, gite, rientri pomeridiani a scuola ed altro) possono, dove e quando possibile,
venirti incontro e rendere i ritmi giornalieri si scanditi dalle terapie, ma facendo in modo che
tu non debba rinunciare ai tuoi impegni sociali. Questo € possibile se fin da subito si riesce a
creare con I'equipe curante un buon clima di fiducia, confidenza e trasparenza.

6. Quanto e quando fare la fisioterapia con la pep-mask?
La pep-mask consiste nell’ applicazione durante il respiro spontaneo di pressione positiva
solo in fase espiratoria. E un presidio che permette la mobilizzazione delle secrezioni all’
interno degli alveoli. La pep- mask e quindi utile:
« Per la disostruzione bronchiale;
« Perriespandere le zone piu periferiche del polmone ostruite o collassate;
+ Per migliorare gli scambi gassosi.

La pep-mask puo essere utilizzata a qualsiasi eta ed anche con bambini non collaboranti.
Bisogna concordare con il personale sanitario di riferimento il numero giornaliero di sedute.
Nel periodo di mantenimento, in linea di massima, sono indicate 2 sedute al giorno.

Nel caso di riacutizzazione o particolare affaticamento durante la seduta, contattare il per-
sonale sanitario e concordare eventuali modifiche nella modalita e tempi di esecuzione
Eseguire il trattamento lontano dai pasti (la tosse puo facilitare rigurgiti e vomito).
Allontanare la maschera dal viso nel caso venisse da tossire durante il trattamento ed aspet-
tare che la tosse finisca prima di riprendere la seduta. Nel caso fosse associata aerosoltera-
pia, iniziare la seduta con la pep-mask almeno 10/15 minuti dopo il trattamento con aerosol
(a meno di diverse indicazioni)
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